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全国高等学校五年制本科临床医学专业 


全国高等学校五年制本科临床医学专业卫生部规划教材自1978年第一轮出版至今已有 
35年的历史。几十年来，在教宵部、卫生部的领导和支持下，以裘法祖、吴阶平、吴孟超、陈灏珠 
等院士为代表的我国几代德高望重、有丰富的临床和教学经验、有高度责任感和敬业精神的国 
内外著名院士、专家、阶7家、教存家參4 教材的创迚和付•轮教材的修汀1:作，使我 N 
的五年制本科临床医学教材从无到有，从少到多，从多到精,不断丰富、完善与创新，形成了课程 
n 类齐全、学科系统优化、内容衔接合理、结构体系科学的由规划教材、配套教材、配套光盘、数 
字出版、网络增值服务组成的立体化教材 格局。 这套教材为我国千百万医学生的培养和成才提 
供了根本保障，为我国培养了一代又一代高水平、高素质的合格医学人才，为推动我国医疗卫生 
事业的改革和发展做出了历史性巨大贡献，并通过教材的创新建设和高质蛩发展，推动了我国 
高等医学本科教育的改革和发展，促进了我国医药学相关学科或领域的教材建设和教育发展， 
走出了一条适合中国医药学教育和卫生事业发展实际的具有中国特色医药学教材建设和发展 
的道路，创建了中国特色医药学教育教材建设模式。老一辈医学教育家和科学家们亲切地称这 
套教材是中国医学教育的“干细胞”教材I 

本套第八轮教材修订启动之时，正是全球医学教育百年反思之际，更是我国医疗卫生体制 
改革和医学教育改革全方位深入推进之时，教育部、卫生部共同召开了全国医学教育改革工作 
会议，启动了 “5+3” 为主体的临床医学教育综合改革，形成了以医改推动教改，教改服务医改的 
历史发展格局。人民卫生出版社和全国高等医药教材建设研究会紧紧抓住医学教育综合改革 
的历史发展机遇期，以全国高等学校五年制本科临床医学专业第八轮规划教材全面启动为契 
机，以规划教材创新建设，全面推进国家级规划教材建设工作，服务于医改和教改。 

第八轮教材的修订原则是积极贯彻落实教育部、卫生部关于实施临床医学教育综合改革的 
意见，努力优化人才培养结构，坚持以需求为导向，构建发展以 “5+3” 模式为主体的临床医学人 
才培养 体系； 改革课程体系、教学内容、教学方法和评价考核 办法; 将医德教育贯穿于医学教育 
的全过程，强化临床实践教学，采取多种措施，切实落实好“早临床、多临床、反复临床”的要求， 
提高医学生的临床实践能力。 

在全国医学教育综合改单精神鼓舞下和老一辈医学家奉献精神的感召下，全阐一大批临床 
教学、科研、医疗第一线的中青年专家、学者、教授继承和发扬了老一辈的优秀传统，以严谨治学 
的科学态度和无私奉献的敬业精神,积极参与第八轮教材的修订和建设 n 作,紧密结合五年制 
临床医学专业培养 r 标、高等医学教育教学改學:的需要和 医药卫 生行业人 氺的 需求，借鉴 N 内 
外医学教育教学的经验和成果，不断创新编写思路和编写模式，不断完善表现形式和内容，不断 
提升编写水平和质量，已逐渐将每一部教材打造成 r 学科精品教材，使第八轮全套教材电加成 
熟、完善和科学，从而构建 r 适合 “5+3” 为主体的闽学教育综合改革需要和卓.越临床医师培养需 
求的教材体赛，推动 r ■适介中_㈣情的托年制本科临床医学专业课程体系的建设 



本次修订和编写特点 如下： 

1. 教材编写修订工作是在教育部、卫生部的领导和支持下，按照 “5+3” 为主体的临床 
教育综合改革的时间表、路线图和施工图进行顶层设计，由全国高等医药教材建设研究会规划， 
全国临床医学专业教材评审委员会审定，院士、专家把关，全国各医学院校知名专家.教授编 
人民卫生出版社高质量精品出版 = 

2 +教材编写修订工作是根据教育部培养目标、卫生部行业要求、社会用人需求，在全闻进行 
科学调研的基础上，借鉴国内外医学人才培养模式和教材建设经验，充分研究论证本专业人才 
素质要求、学科体系构成、课程体系设计和教材体系规划后，科学进行的： 

3- 在全国广泛、深人调研的基础上，总结和汲取了前七轮教材的编写经验和成果，尤其是对 
—些不足之处进行了大量的修改和完善,并在充分体现科学性、权威性的基础上,更考虑其全国 
范围的代表性和适用性。 

4- 教材编写修 CE 作着力进行课程体系的优化改革和教材体系的建设创新——科学整合 
课程、淡化学科意识、实现整体扰化、注重系统科学、保证点面结合。继续坚持“三基、五性、三特 
定”的教材编写原则,以确保教材质量。 

5. 为配合教学改革的需要、减轻学生负担和体现“ f 细胞”教材特色，全套教粘炼文？:' 
压缩字数，注重提高内容质并根据学科需要，采用大16开国际开本.双色或彩色印刷，以提 
高印装质 ffl: 和可读性 = 同时，在每一页都增加了留白，便于学生记录和标记书中重点知识。 

6. 为满足教学资'碌的多样化需求，实现教材系列化，立体化和数字化建设，大部分教材 Kff 
仲 ' I通的教卞资枓,; If 现了全教材的 M 络增值 K 务//便老师教学和 H.ffl 

主学习,实现了数字化资源共享： 


第八轮教材共有53种,其中新增2种，即《医患沟通》和《肿瘤学概论》;更名1种，即《急诊 
医学》更名为《急诊与灾难医 学》; 合并2种，6卩《生物化学》与《医学分子生物学》合并为《生物 
化学与分子生物学X全套教材均为‘‘十二五’’普通高等教育本科国家级规划教材（防《肿瘤学 
概论 i 外）和卫生部“十二五”规划教材，于 2013 年6月全部出版发行. 

本套教材是在我国医学教育综合改革，构建为主体的临床医学人才培养体系背景 F 
组织编写的，希望全国广大院校在使用过程中能够多提供宝贵意见，反馈使用信息，以逐步修改 
和完善教材内容,提高教材质量，为第九轮教材的修订工作建言献策。 
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高水平、高质量的医学教育既是办好人民满意教育的重要组成部分，也是医疗卫生事敷 改: 
革发展的重要支撑。随着我国医药卫生体制改革的不断深人，对高等医学教育改革也提出了 ig 
高的要求。如.何培养适应国家需要、人民满意的高质 fl 、高水平医学人才是当前医学教育的首 
要任务=为此，在“十二五”开局之年,教育部和卫生部共同组织实施了医学教育综合改革 = 

医学教育综合改革要求我们深人贯彻落实教育规划纲要和医药卫生体制改革的意见，遵循- 
医学教育规律，以改革创新为动力，着力于医学教育发展与医药卫生事业发展的紧密结合，着力 
于人才培养模式和体制、机制的重点突破，着力于医学生职业道德和临床实践能力的显著捉升. 
着力于医学教育质 ft 深障沐系的明显加强，从 而仝 面提卨 K 学人才培养® 4.为发巧 | i.1. 
事业和提高人民健康水平提供坚实的人才保障 = 

教材建设在提髙人才培养质量中发挥着重要的基础性作用，对此教育部一直高度重视，要 
求以教材建设为抓手，锥动医学课程和教学方法改革。一本好的教材，给医学生以正确的引导， 
给临床医生以疋确的指导。人民卫生出版社作为国家级优秀出版单位，承担了大量教材的规划 
版工作，形成了课程种类齐全、学科体系合理、配套服务全面的教材出版模式。尤其是在以 
吳阶平、裘法祖、吴孟超、陈灏珠等院士为代表的老一辈医学大家的付出和带领下, fe —大批医 
学教育精英的努力和参与下，其出版的五年制本科临床医学专业规划教材为我国医学界培养了 
一 ft 又一代优秀的医药学人才，为推动我国医疗卫生事业的改革和发展做出了巨大的历史贡献： 

此次第八轮五年制本科临床医学专业规划教材的修订工作是在贯彻党的十/状关于“深化 
教育领域综合改革”精神的背景下，在落实卫生部、教育部联合下发的《关于实施临床医学教育 
综合改革的若干意见》的基础上启动的。修订工作贯穿了医学教育综合改革的要求，特别是注 
重将医德教育贯穿于医学教育的全过程，增加了《医患沟通》一^,同时强化临床实践教学.配套 
编写了相关的实践指导，以提高医学生的临床实践能力 

我 fl‘! 相信,在教育.卫生系统的通力合作下，在广大医学教育丁 .作 者的大力支持和参 1 下. 
第八轮五年制本科临床医学专业规划教材的修订出版对推动医学教育综合改革，提高医学人才 
培养质量将产生积极的推动作用 t 


教育部部长助理 







四川省科技进步一等奖、教育部科技进步二等奖等多项奖 励：发 
C180 余篇。培养硕士研究生、博士研究生30余名。 


lb 


r，1956 年1月出生于重庆，教授、博士生导师、重庆医科大学附属 
^院院长、教育部发育与疾病重点实验室主任=兼任中华医学会儿 
?副主任委员、中华预防学会儿保学会副主任委员、普通卨等教存 
五”国家级规划教材《儿科学》（第7版和第8版）副主编、《中华 


:志》副总编、《儿科药学杂志》主编： 

,t v； r- ■ 作至今 W:i 40余名 m 

I然科学基金中加国际合作重大项0，重点项目、面上项 R 等阳余 


:表文章150余篇， sa 收录文 章二. 卜余篇，获得重庆市科技进步一 


.教育部科技进步二等奖、第四屈宋庆龄儿科医学奖及省部级科技 













本版教材遵循2012年2月教育部和原卫生部在北京联合召开的“以5+3为主体的临床医 
学教育综合改革暨教材建设工作会议”的精神，进一步明确五年制临床医学专业本科生的教学 
属于学院阶段教学的理念，主要的教学内容应该是三基 ( 基础理论、基本知识和基本技能）和,玄 
性(思想性、科学性、先进性、启发性和适用性)，着重体现培养学生自主学习能力的目标。在第7 
版教材的基础上，根据教学大纲和培养目标，制订了五年制第8版《儿科学》教材的编写提纲。 

在本版教材编写提纲的制订过程中，编委会注意到现代医学模式的转变和儿童疾病谱的改 
变对儿科学教学方面的影响和诉求。教材内容关注的重点从对疾病的诊断治疗为主，已经向预 
防、康复、保健方面 转变; 某些发生率已经明显下降的“常见病”不再离入本版教材，而收录 了另 
外一些新近发生率显著升高的疾病，例如感染性疾病的章节中去掉“绦虫病” 一节,增加了“手 
足口病”，以及泌尿系统疾病的章节中去掉了“乙肝病毒相关性肾炎”，增加了 IgA 肾病。 

某些章节的内容中，例如免疫性疾病,涉及的疾病多为少见病或者罕见病，教材内容着重在 
总论中阐述普遍的发生机制和预防、筛査、诊断和治疗的基本原则，并以兀个典型疾_病作为案 
例，并不全面展开所有 病种。 

此外，按照学院教育和举迎;后教育 的培养模式，编写过程中认真研究了执业医师资格 
考试等继续医学教育的要求和内容，注意做好两个教育阶段的衔接,对于执业医师资格考试要 
求中涉及的理论和知识尽量在教材中给予覆盖。 

为了体现儿科的特点和本教材的现代感,本版教材仍然强调两个方面的内容 ：一是 能够反 
映儿科特点的知识，如儿童保健、新生儿医学等，而在《内科学》、《传染病学》中 S 经详细叙述的 
内容则作了较大幅度的 简缩; 二是增加了近年来由于疾病谱改变而突显的疾病，如遗传性疾病、 
儿童恶性肿瘤、青春期疾病等。 

本版教材着力改进和加强了电子版配套教材的修订建设，编委会委托重庆医科大学附厲儿 
童医院作为电子版制作的负责单位< 从以学生为中心的角度出发，逐步增加多媒体.动脚 '高清 
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第一章绪 


论 


第一节儿科学的范围和任务 


儿科学是临床医学范畴中的二级学科，其研究对象是自胎儿至青春期的儿童，研究内容可 
以分为以下四个 方面： 

研究儿童生长发育的规律及其影响因素，不断提高儿童的体格、智能发育水平和社会适应 
性能力。 

研究儿童时期各种疾病的发生、发展规律以及临床诊断和治疗的理论和技术，不断降低疾 
病的发生率和死亡率，提高疾病的治愈率。 

研究各种疾病的预防措施,包括免疫接种、先天性遗传性疾病的筛查、科学知识普及教育 
等，这是现代儿科学最具有发展潜力的方面，将会占据越来越重要的地位。 

研究儿童中各种疾病的康复可能性以及具体方法，尽可能地帮助这些患儿提高他们的生活 
质量乃至完全恢复健康。 

以上研究内容归结起来就是儿科学的 宗旨: 保障儿童健康，提高生命质量。 

随着医学研究的进展，儿科学也不断向更深人专业的三级学科细化发展，同时也不断派生 
出新的专业。儿科学的三级学科分支类似内科学，主要以系统划分，如呼吸、消化、循环、神经、 
血液、肾脏、内分泌等，此外，还有传染病和急救医学等特殊专业。小儿外科学则为外科学范畴 
内的三级学科。上述学科虽然在分类上与内科学相似，但是其研究内容及内在规律与成人差别 
颇大，应予以注意，不能混淆或替代。 

新生儿医学和儿童保健医学是儿科学中最具特色的学科，其研究内容是其他临床学科极少 
涉及的方 面:新 生儿期的死亡率仍然非常高，占婴儿死亡率的60%~70%，此期疾病的种类和处 
理方法与其他时期有诸多不同，是一个非常 时期; 儿童保健医学是研究儿童各时期正常体格生 
长、智能和心理发育规律及其影响因素的学科，通过各种措施，促进有利因素，防止不利因素，及 
时处理各种偏离、异常，保证小儿健康成长。由于某些年龄阶段的儿童具有特殊的临床特点，近 
年来发展出了围生期医学。围生期医学实际上是介于儿科学和妇产科学之间的边缘学科，一般 
指胎龄28周至出生后不满1周的小儿，由于此期受环境因素影响颇大，发病率和死亡率最高， 
而且与妇产科的工作有密切联系，需要两个学科的积极合作来共同研究处理这一时期的问题。 
随着医学科学和技术的不断发展，儿科学必将向各个分支纵深分化，新的学科、边缘性的学科必 
将继续应运而生。然而，儿科学的分化发展趋势绝不是儿科学自身的肢解终结，在学习和研究 
儿科学某一分支学科时，切不可忽略对儿科学基础和学科总体的潜心研究和关注。 


第二节儿科学的特点 


与其他临床学科相比，儿科学有其不同的特点,这些特点产生的根本原因在于儿科学研究 
的对象是儿童。儿童时期是机体处于不断生长发育的阶段，因此表现出的基本特点有三 方面： 
①个体差异、性别差异和年龄差异都非常大，无论是对健康状态的评价，还是对疾病的临床诊断 
都不宜用单一标准衡量。②对疾病造成损伤的恢复能力较强.常常在生长发育的过程中对比较 
严重的损伤实现自然改善或修复，因此，只要度过危重期.常可满意恢复,适宜的康复治疗常有 



事半功倍的效果。③自身防护能力较弱，易受各种不良因素的影响而导致疾病的发生和性格行 
为的偏离，而且一旦造成损伤，往往影响一生,因此应该特别注重预防保健工作。儿科学具有以 
j 下主要特点。 

【解剖】 

'| 随着体格生长发育的进展，身体各部位逐渐长大，头、躯干和四肢的比例发生改变，内脏的 
I位置也随年龄增长而不同,如肝脏右下缘位置在3岁前可在右肋缘下 2cm 内，3岁后逐渐上移， 

! 6-7 岁后在正常情况下右肋缘下不应触及。在体格检查时必须熟悉各年龄儿童的体格生长发育 
规律，才能正确判断和处理临床问题。 

【功能】 

各系统器官的功能也随年龄增长逐渐发育成熟，因此不同年龄儿童的生理、生化正常值各 
自不同，如心率、呼吸频率、血压、血清和其他体液的生化检验值等。此外,某年龄阶段的功能不 
成熟常是疾病发生的内在因素,如婴幼儿的代谢旺盛，营养的需求量相对较高，但是此时期胃肠 
的消化吸收功能尚不完善，易发生消化不良。因此,掌握各年龄儿童的功能变化特点是儿科临 
床工作的基本要求。 

【病理】 

对同一致病因素，儿童与成人的病理反应和疾病过程会有相当大的差异.即或是不同年龄 
的儿童之间也会出现这种差异，如由肺炎球菌所致的肺内感染，婴儿常表现为支气管肺炎，而成 
人和年长儿则可引起大叶性肺炎病变。 

【免疫] 

小年龄儿童的非特异性免疫、体液免疫和细胞免疫功能都不成熟，因此抗感染免疫能力比 
成人和年长儿低下,如婴幼儿时期 slgA 和 IgG7jC 平均较低，容易发生呼吸道和消化道感染。因 
I此适当的预防措施对小年龄儿童特别重要。 

[ 心理和行为】 

儿童时期是心理、行为形成的基础阶段，可塑性非常强。及时发现小儿的天赋气质特点，并 
通过训练予以 调适; 根据不同年龄儿童的心理特点,提供合适的环境和条件,给予耐心的引导和 
正确的教养，可以培养儿童良好的个性和行为习惯。 

【疾病种类】 

儿童中疾病发生的种类与成人有非常大的差别,如心血管疾病,在儿童中主要以先天性心 
脏病为主,而成人则以冠状动脉心脏病 为多; 儿童白血病中以急性淋巴细胞白血病占多数，而成 
人则以粒细胞白血病居多。此外，不同年龄儿童的疾病种类也有相当差异，如新生儿疾病常与 
先天遗传和围生期因素有关，婴幼儿疾病中以感染性疾病占多数等。 

[ 临床表现】 

儿科患者在临床表现方面的特殊性主要集中在小年龄儿童，年幼体弱儿对疾病的反应差， 
往往表现为体温不升、不哭、纳呆、表情淡漠,且无明显定位症状和体征。婴幼儿易患急性感染 
性疾病，由于免疫功能不完善，感染容易扩散甚至发展成败血症，病情发展快，来势凶险。因此 
儿科医护人员必须密切观察，随时注意病情的细微变化，不轻易放过任何可疑表现。 

I【诊断】 

儿童对病情的表述常有困难且不准确，但仍应认真听取和分析，同时必须详细彳质听家长陈 
述病史。全面准确的体格检査对于儿科的临床诊断非常重要，有时甚至是关键性的。发病的年 
龄和季节，以及流行病学史往往非常有助于某些疾病的诊断。不同年龄儿童的检验正常值常不 
:相同，应该特别注意。 

[治疗） 

儿科的治疗应该强调综合治疗，不仅要重视对主要疾病的治疗，也不可忽视对各类并发症 




的治疗，有时并发症可能是致死的 原因; 不仅要进行临床的药物治疗，还要重视护理和支持疗 
法。小儿的药物剂量必须按体重或体表面积仔细计算，并且要重视适当的液体出入量和液体 
疗法。 

【预后】 …、 

儿童疾病往往来势凶猛，但是如能及时处理，度过危重期后，恢复也较快，且较少转成慢性 
或留下后遗症，常是儿科医师的慰藉。因此，临床的早期诊断和治疗显得特别重要，适时正确的 
处理不仅有助于患儿的转危为安，也有益于病情的转归预后。 

【预防】 

已有不少严重威胁人类健康的急性传染病可以通过预防接种得以避免，此项工作基本上是 
在儿童时期进行，是儿科工作的重要方面。目前许多成人疾病或老年性疾病的儿童期预防已经 
受到重视，如动脉粥样硬化引起的冠状动脉心脏病、高血压和糖尿病等都与儿童时期的饮食有 
关; 成人的心理问题也与儿童时期的环境条件和心理卫生有关。 

第三节小儿年龄分期 

儿童的生长发育是一个连续渐进的动态过程，不应被人为地割裂认识。但是在这个过程中， 
随着年龄的增长，儿童的解剖、生理和心理等功能确实在不同的阶段表现出与年龄相关的规律 
性。因此，在实际工作中将小儿年龄分为七期，以便熟悉掌握。 

-、胎儿期 

从受精卵形成到小儿出生为止，共40周。胎儿的周龄即为胎龄，或称为妊娠龄。母亲妊 
娠期间如受外界不利因素影响，包括感染、创伤、滥用药物、接触放射性物质、毒品等，以及营 
养缺乏、严重疾病和心理创伤等，都可能影响胎儿的正常生长发育，导致流产、畸形或宫内发育 
不良等。 


:、新生儿期 

自胎儿娩出脐带结扎时开始至28天之前，按年龄划分，此期实际包含在婴儿期内。由于此 
期在生长发育和疾病方面具有非常明显的特殊性，且发病率高，死亡率也高，因此单独列为婴儿 
期中的一个特殊时期。在此期间，小儿脱离母体转而独立生存，所处的内外环境发生根本的变 
化，但其适应能力尚不完善。此外,分娩过程中的损伤、感染延续存在，先天性畸形也常在此期 
表现。 

: .、婴儿期 

自出生到1周岁之前为婴儿期。此期是生长发育极其旺盛的阶段，因此对营养的需求量 
相对较高。此时，各系统器官的生长发育虽然也在持续进行，但是不够成熟完善，尤其是消化 
系统常常难以适应对大量食物的消化吸收，容易发生消化道功能紊乱。同时，婴儿体内来自 
母体的抗体逐渐减少，自身的免疫功能尚未成熟，抗感染能力较弱，易发生各种感染和传染性 
疾病。 


四、幼儿期 

自1岁至满3周岁之前为幼儿期。体格生长发育速度较前稍减慢，而智能发育迅速，同时 
活动范围渐广，接触社会事物渐多。此阶段消化系统功能仍不完善，营养的需求量仍然相对较 
高，而断乳和转乳期食物添加须在此时进行，因此适宜的喂养仍然是保持正常生长发育的重要 



环节。此期小儿对危险的识别和自我保护能力都有限，因此意外伤害发生率非常高,应格外_注 
意防护。 


五、 学龄前期 

自3周岁至6~7岁入小学前为学龄前期。此时体格生长发育速度已经减慢,处于稳步增长 
状态; 而智能发育更加迅速，与同龄儿童和社会事物有了广泛的接触，知识面能够得以扩_大，自 
理能力和初步社交能力能够得到锻炼。 

六、 学龄期 

自人小学始 (6-7 岁）至青春期前为学龄期。此期儿童的体格生长速度相对缓慢，除生殖系 
统外，各系统器官外形均已接近成人。智能发育更加成熟，可以接受系统的科学文化教育。 

七、 青春期 

青春期年龄范围一般从 10-20 岁，女孩的青春期开始年龄和结束年龄都比男孩早2年左右。 
青春期的进人和结朿年龄存在较大的个体差异，约可相差 2-4 岁。此期儿童的体格生长发育再 
| 次加速，出现第二次高峰,同时生殖系统的发育也加速并渐趋成熟。 

第四节儿科学的发展与展望 

与西方医学比较而言，我国的中医儿科起源要早得多，自扁鹊“为小儿医”以来已有2400余 
年，自宋代钱乙建立中医儿科学体系以来也有近900年。此前在唐代已在太医署正规培养5年 
制少小科专科医师,隋、唐时代已有多部儿科专著问世，如《诸病源候论》和《小儿药证直诀》等， 

' 收集论述小儿杂病诸候6卷255候,建立了中医儿科以五脏为中心的临床辨证方法。I 6 世纪中 
叶发明的接种人痘预防天花的方法比欧洲发明牛痘接种早百余年。进人19世纪后，西方儿科 
学发展迅速，并随着商品和教会进人我国。 

2 0世纪30年代西医儿科学在我国开始受到重视，至20世纪40年代儿科临床医疗规模初 
具,当时的工作重点在于诊治各种传染病和防治营养不良。由于儿科人才日趋紧缺，儿科学教 
!育应运而生。1943年，我国现代儿科学的奠基人诸福棠教授主编的《实用儿科学》首版问世，成 
| 为我国第一部大型的儿科医学参考书，标志着我国现代儿科学的建立。 

自19世纪至20世纪末，西医儿科学的重大贡献主要在于有效地防治传染病和营养不良方 
面,两者为当时儿童死亡的首要原因。预防多种传染病疫苗的研制成功，使得儿童中常见^■染 
病的发生率明显下降，婴儿死亡率逐年降低。同时，由于抗生素的不断发展和广泛应用，儿童中 
感染性疾病的发病率和死亡率也大幅度下降。代乳食品和配方乳的研究和提供曾经抵救了大 
量儿童的生命，近年来大力提倡母乳喂养使得儿童的健康水平更加提髙。 

中华人民共和国成立以后,在城乡各地建立和完善了儿科的医疗机构，并且按照预防为主 
!的方针在全国大多数地区建立起妇幼保健机构，同时普遍办起了各种形式的托幼机构。这些机 
构对于保障我国儿童的健康和提高儿童的生命质量起了至关重要的作用。通过这些机构，儿童 
的生长发育监测、先天性遗传性疾病的筛査、疫苗的预防接种、“四病”的防治得以落实，儿童中 
常见病，多发病能够得到及时的诊治（图1-1、图1-2)。2011年国务院发布了《中国妇女发展纲 
要 (2011-2020 年)》和《中国儿童发展纲要 (2011-2020 年)》，进一步把妇女和儿童健康纳入国民 
经济和社会发展规划，作为优先发展的领域之一。 

尽管我国儿童目前的主要健康问题从总体上看还集中在感染性和营养性疾病等常见病、多 
| 发病方面,但是与20世纪比较而言，这些疾病的发生率和严重性己经降低;并且在某些发达地 
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第一章绪 论 





图 1-2 我国新生儿死亡率、婴儿死亡率和5岁以下儿童死亡率与其他国家的比较。资料来自 
卫生部《2010中国卫生统计年鉴》 


笔记 



区,严重的营养不良和急性传染病已经少见。这些疾病谱的变化昭示我国儿科工作者的注意力 
应该开始向新的领域发展延伸,儿科学的任务不仅要着重降低发病率和死亡率，更应该着眼于 
保障儿童健康,提高生命质量的远大目标。因此,研究儿童正常生长发育规律及其影响因素的 
儿童保健学日益受到重视,儿童保健的临床服务应该由大城市逐渐普及到中小城市和乡村，以 
保证儿童的体格生长、心理健康、智能发育和社会适应性得到全面均衡的发展。同时，研究儿童 
罹患各种疾病后得以尽量完善恢复的儿童康复医学应该受到重视，儿童时期疾患的后遗症将可 
能影响今后一生的健康和幸福，而处于生长发育阶段的儿童具有非常强的修复和再塑能力，在 
适宜的康复治疗下往往可能获得令人难以想象的效果。此外，某些成人疾病的儿童期预防应该 
受到重视,疾病预防的范围不应仅局限于感染性疾病，许多疾病在成人后(或在老年期）出现临 
床表现,实际上发病的过程在儿童期已经开始,如能在儿童期进行早期预防干预,就可能防止或 
延缓疾病的发生、发展。最近世界卫生组织和联合国儿童基金会通过制订名为“儿童疾病综合 
管理 (IMCI)” 的战略来进一步提高和维护儿童的健康水平。儿童疾病综合管理的目标是在5岁 
以下儿童中降低死亡、疾病和残疾，并促进他们更好地成长和发育。儿童疾病综合管理包括家 
庭和社区,以及卫生机构实施的预防性和医疗性措施内容。在医疗卫生机构中 ，IMCI 战略促进 
了在门诊就对儿童期疾病作出准确的确认，保证了对所有重大疾病的综合治疗,加强对家长的 
咨询，并提髙了严重患儿的转诊速度。在社区医疗服务机构和家庭里，该战略促进了寻求适宜 
保健的行为，提高了营养和预防保健,并保障医嘱的正确执 

儿科学的研究和发展是依托现代医学的进步展开的。当前,现代医学的革命性突破及其引 
领的发展趋势应该受到儿科工作者的髙度重视。相对其他科学领域而言,现代医学的发展历史 
并不长。迄今为止，虽然对于外部因素致病为主导的创伤、感染性等人类疾病的研究取得了令 
人瞩目的进展，但是对内部致病因素的研究,以及内部致病因素与环境因素相互作用导致疾病 
发生的研究相对滞后，这是目前疾病谱中肿瘤、心脑血管疾病和代谢性疾病居高不下的基本原 
因。著名的诺贝尔生理学与医学奖获得者杜伯克曾 说:“ 人类的 DNA 序列是人类的真谛，这个 
世界上发生的一切事情都与这一序列息息相关，包括癌症在内的人类疾病的发生都与基因直接 
或间接有关 ……\ 2005年人类基因组 DNA 全序列测定最终完成，对于人类攻克目前威胁生命 
健康的疑难顽症具有里程碑的意义。基因组学在基因活性和疾病的相关性方面为破解疾病发 





生、发展的本源提供了有力的根据和方向，后基因组学、蛋白质组学、表观遗传学、生物信息学、 
模式生物学等学科的发展和交叉组合已经形成了系统生物医学。系统生物医学能够将各种致 
病因素的相互作用、代谢途径及调控途径综合起来，运用现代生物学的科学和技术，解析人类疾 
病发生的根本原因，从而寻求干预、治疗和预防的方法。系统生物医学对儿科学的进展将有不 
可估量的影响，因为这些研究必将涉及人类生命和健康的本质性问题，儿科学正是在解决这些 
问题路径的源头上。 

诚然,儿科学目前发展的重点仍然针对疾病的临床诊治，因为疾病依然是威胁人类生存的 
首要问题。然而，随着社会和经济的发展,生存将不再是人类生活的基本诉求，健康将逐渐成为 
人类生活的更高追求。随着人类对于生命质量的要求不断提升，对于健康的定义也在更新。20 
世纪70年代,联合国世界卫生组织 （WHO) 对健康做了如下定 义:“ 健康不仅是躯体无病，还要 
有完整的生理、心理状态和社会适应能力”。对照这样的目标，我国儿科学在探索如何维护和促 
进儿童的心理和行为发育,培养儿童具备优秀的社会适应能力方面还需要倍加努力，并将此项 
任务列人今后发展的重点内容之一。 

(王卫平） 
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第二章生长发育 


! 人的生长发育是指从受精卵到成人的成熟过程。生长和发育是儿童不同于成人的重要特 

I点。生长是指儿童身体各器官、系统的长大，可有相应的测量值来表示其量的 变化; 发育是指细 
' 胞、组织、器官的分化与功能成熟。生长和发育两者紧密相关，生长是发育的物质基础，生长的 
；量的变化可在一定程度上反映身体器官、系统的成熟状况。 

第一节生长发育规律 

' 生长发育，不论总的速度或各器官、系统的发育顺序，都遵循一定的规律。认识总的规律性 

有助于儿科医师对儿童生长发育状况进行正确评价与指导。 

| 1. 生长发育是连续的、有阶段性的过程生长发育在整个儿童时期不断进行，但各年龄阶 

:段生长发育有一定的特点，不同年龄阶段生长速度不同。例如，体重和身长在生后第1年，尤其 
J 前3个月增加很快，第1年为生后的第一 
个生长 高峰; 第2年以后生长速度逐渐减 
1 慢，至青春期生长速度又加快，出现第二 
I个生长高峰。 

2. 各系统、器官生长发育不平衡人 
I 体各器官、系统的发育顺序遵循一定规 
| 律。如神经系统发育较早，脑在生后2年 
. 内发育 较快; 淋巴系统在儿童期迅速生 
| 长，于青春期前达高峰，以后逐渐 下降; 生 
| 殖系统发育较晚。其他系统，如心、肝、肾、 

肌肉的发育基本与体格生长相平行(图. 

2-1)。各系统发育速度的不同与儿童不同 
I年龄阶段的生理功能有关。 

| 3. 生长发育的个体差异儿童生长 

!发育虽按一定的总规律发展，但因在一定范围内受遗传、环境的影响，存在着相当大的个体差 
I异，每个人生长的“轨道”不会完全相同。因此，儿童的生长发育水平有一定的正常范围，所谓的 
“正常值”不是绝对的，评价时必须考虑个体的不同的影响因素，才能作出正确的判断。 

| 4. 生长发育的一般规律生长发育遵循由上到下、由近到远、由粗到细、由低级到高级、由简单 

I到复杂的规律。如出生后运动发育的规 律是: 先抬头，后抬胸，再会坐、立、行(从上到 下); 从臂到手， 
i 从腿到脚的活动(由近到 远); 从全掌抓握到手指拾取(由粗到 细); 先画直线后画圈、图形（由简单到复 
| 杂)。认识事物的过 程是: 先会看、听、感觉事物，逐渐发展到有记忆、思维、分析、判断(由低级到高级)。 

第二节影响生长发育的因素 

、遗 俾因素 



图 2-1 各系统器官发育不平衡 


细胞染色体所载基因是决定遗传的物质基础。父母双方的遗传因素决定小儿生长发育的 



“ 轨道”，或特征、潜力、趋向。种族、家族的遗传信息影响深远，如皮肤和头发的颜色、面型特征、 
身材高矮、性成熟的迟早、对营养素的需要量、对传染病的易感性等。在异常情况下，严重影响 
生长的遗传代谢性疾病、内分泌障碍、染色体畸形等,更与遗传直接有关。性染色体遗传性疾病 
与性别有关。 


:、环境因素 

1. 营养儿童的生长发育，包括宫内胎儿生长发育，需充足的营养素供给。营养素供给充 
足且比例恰当，加上适宜的生活环境，可使生长潜力得到充分的发挥。宫内营养不良不仅使胎 
儿体格生长落后，严重时还影响脑的发育;生后营养不良，特别是第1~2年的严重营养不良，可 
影响体重、身高及智能的发育。 

2. 疾病疾病对生长发育的阻挽作用十分明显。急性感染常使体重 减轻; 长期慢性疾病则 
影响体重和身高的 增长； 内分泌疾病常引起骨骼生长和神经系统发育迟缓;先天性疾病.如先天 
性心脏病，可造成生长迟缓。 

3. 母亲情况胎儿在宫内的发育受孕母生活环境、营养、情绪、疾病等各种因素的影响。母 
亲妊娠早期的病毒性感染可导致胎儿先天性 畸形; 妊娠期严重营养不良可引起流产、早产和胎 
儿体格生长以及脑的发育 迟缓; 妊娠早期某些药物、X线照射、环境中毒物和精神创伤均可影响 
胎儿的发育。 

4. 家庭和社会环境家庭环境对儿童健康的重要作用易被家长和儿科医师忽视。良好的 
居住环境，如阳光充足、空气新鲜、水源清洁、无噪声、无噪光、居住条件舒适，配合良好的生活习 
惯、科学护理、良好教养、体育锻炼、完善的医疗保健服务等，是促进儿童生长发育达到最佳状态 
的重要因素。近年来，社会环境对儿童健康的影响受到高度关注。自“两伊战争乘，伊拉克 
儿童健康状况急剧下降，是社会环境影响儿童健康的最好例证。 

成人疾病胎儿起源学说 （developmental original health and diseases,DOHaD) 意指“健康与疾 
病的发育起源 "，是 近年提出的关于人类疾病起源的新 概念。 该学说认为,胎儿在宫内发育中受 
到遗传、宫内环境的影响，不仅会影响胎儿期的生长发育，而且可能引起持续的结构功能改变， 
导致将来一系列成年期疾病的发生。孕期营养缺乏将对后代心血管疾病、高血压病、糖代谢异 
常、肥胖和血脂异常等■一系列疾病的发生产生重要影响。 

综上所述，遗传决定了生长发育的潜力，这种潜力从受精卵开始就受到环境因素的作用与 
调节，表现出个人的生长发育模式。因此.生长发育水平是遗传与环境共同作用的结果。 


第三节体格生长 

-、体格生长常用指标 


体格生长应选择易于测量、有较大人群代表性的指标来表示。常用的形态指标有体重、身 
高(长)、坐高(顶臀长)、头围、胸围、上臂围、皮下脂肪等。 

出生电青春前期的体格生长规律 


(-) 体重的增长 

体重为各器官、系统.体液的总重量。其中骨骼，肌肉、内脏、体脂、体液为主要成分。因体 
脂与体液变化较大,体重在体格生长指标中最易波动。体重易于准确测量，是最易获得的反映 
儿童生长与营养状况的指标。儿科临床中多用体重计算药量和静脉输液量。 

新生儿出生体重与胎次、胎龄、性别及宫内营养状况有关。我国2005年九市城区调查结果 



显示，平均男婴出生体重为 3.33 kg ± 0.39 kg ， 女婴为 3.24 kg ±0.39 kg ， 与世界卫生组织 （ WHO ) 的 
I 参考值相近(男 3.3 kg , 女 3.2 kg )。 出生后体重增长应为胎儿宫内体重生长曲线的延续。生后1 
!周内因奶量摄人不足、水分丢失、胎粪排出，可出现暂时性体重下降,或称生理性体重下降，约在 
生后第 3-4 日达最低点，下降范围为以后逐渐回升，至出生后第 7 -10日应恢复到出生 
时的体重。如果体重下降的幅度超过10%或至第10天还未恢复到出生时的体重，则为病理状态， 
应分析其原因^若生后及时合理喂哺，可减轻或避免生理性体重下降的发生。出生时体重受宫 
I 内因素的影响大，生后的体重与喂养、营养以及疾病等因素密切相关。 

随年龄的增加，儿童体重的增长逐渐减慢。我国1975年、1985年、1995年及2005年调査 
资料显示,正常足月婴儿生后第1个月体重增加可达 l~1.7kg, 生后 3-4 个月体重约等于出生时 
体重的2倍(附录一);第1年内婴儿前3个月体重的增加值约等于后9个月内体重的增加值，即 
12月龄时婴儿体重约为出生时的3倍 (10kg), 是生后体重增长最快的时期，系第一个生长高峰； 

| 生后第2年体重增加 2.5-3.5 kg ; 2岁至青春前期体重增长减慢,年增长值约 2 kg 。 

儿童体重的增长为非等速的增加,进行评价时应以个体儿童自己体重的变化为依据，不可 
I 把“公式”计算的体重或人群体重均数(所谓“正常值”）当做“标准”进行评价。当无条件测量 
；体重时，为便于医务人员计算小儿用药量和液体量，可用以下公式估计体重(表 2-1)： 


年龄 

.12 个月 
1 〜 12岁 


表 2-1 正常儿童体重、身高估计公式 


身高 （ cm ) 

75 

年龄（岁 ）x 7+75 


(二） 身材的增长 

1. 身高(长）身高指头部、脊柱与下肢长度的总和。3岁以下儿童立位测量不易准确，应 
仰卧位测量，称为身长。3岁以上儿童立位时测量称为身高。立位测量值比仰卧位少 l ~2 cm 。 

身高(长)的增长规律与体重相似，年龄越小，增长越快，也岀现婴儿期和青春期两个生长高峰。 
出生时身长平均为 50 cm , 生后第1.年身长增长最快，约为 25 cm ; 前3个月身长增长约 ll ~13 cm , 约 
等于后9个月的增长值,1岁时身长约 75 cm ; 第2年身长增长速度减慢，约 10-12 cm , 即2岁时身 
长约 87 cm ;2 岁以后身高每年增长 6~7 cm 。 2岁以后每年身髙增长低于 5 cm , 为生长速度下降。 

身高(长)的增长受遗传、内分泌、宫内生长水平的影响较明显,短期的疾病与营养波动不易 
影响身高(长)的生长。 

2_坐高(顶臀长）是头顶到坐骨结节的长度。3岁以下儿童仰卧位测量的值称为顶臀长。 
坐高增长代表头颅与脊柱的生长。 

3.指距是两上肢水平伸展时两中指尖的距离，代表上肢长骨的生长。 

(三） 头围的增长 

经眉弓上缘、枕骨结节左右对称环绕头一周的长度为头围。头围的增长与^|'和颇骨的生 
长有关。胎儿期脑生长居全身各系统的领先地位，故出生时头围相对大，平均 33~34 cm 。 与体 
重、身长增长相似，第1年前3个月头围的增长约等于后9个月头围的增长值 (6 cm ), 即1岁时 
头围约为 46 cm ; 生后第2年头围增长减慢，约为 2 cm , 2 岁时头围约 48 cm ; 2~15 岁头围仅增加 
6~7 cm 。 头围的测量在2岁以内最有价值。 

婴幼儿期连续追踪测量头围比一次测量更重要。头围大小与双亲的头围 有关; 头围/]、于均 
值 - 2 SD 常提示有脑发育不良的可能，小于均值 -3 SD 以上常提示脑发育 不良; 头围增长过速往 
往提示脑积水。 

(四） 胸围的增长 

平乳头下缘经肩胛角下缘平绕胸一周为胸围。胸围代表肺与胸廓的生长。出生时胸围 



32cm， 略小于头围 l~2cm: 1岁左右胸围约等于 头围： 1岁至青春前期胸園应大于头围（约为头 
_f? + 年於1 /刀": Ul:lKkU; 处丄 A …乂 it 此夂义：： A 
儿1营养、胸廓的生长发育有关,生长较差者头、胸围交叉时间延后=我国2005年9市城区体 
•；Vi U An 乂 6‘丫： .:、 ' 间为15月龄，提示我国儿童胸廓生长较落后.除营 

养囚 杂外.「!•能与不重视无的口练和 1 R! 晾锻炼有关 

(五） 二臂围的增长 

经膺峰与鹰嘴连线中点绕臂一周即为上臂围：上臂围代表肌肉、骨骼、皮下脂肪和皮肤的 
，|二&: 1岁以内 llWil 增长迅速，岁增长缓谩，约1〜 2cnu 因此，有人认为&天:条#河 H 
f 本重和身高的场合,可用测世左上臂围来筛查 I-* 5 岁小儿的营养状况: >13.5rm 为营养良好. 
12.5~13.5cm 为营养中等， <12.5cm 为营养不良 -- 

(六） 皮下脂肪 

通过测 M 皮脂厚度反映皮下脂肪 e 常用的测 M 部位冇 :①腹 壁皮下脂肪;②背部皮下脂肪- • 
要用皮下脂肪沿通工具(测皮褶卡甜)测盘才能得出正确的数据： 

(七） 身体比例与习称性 

在生长过程中，身体的比例与匀称性生长有一定 规律： 

1. 头与身长比例在 7H ■内： a 幼儿期.尖领先⑴躯 1 : 、卜•眩丄夭⑼&晬 
较长。因此，头、躯干、下肢长度的比例在生长进程中发生变化=头长占身长（高）的比例在新生 



2个月（胎内）5个月 新生儿 2岁 6岁 12岁 25岁 


图 2-2 头与身长的比例 

2. 体型匀称表示体型（形态）生长的比例关系，如身高的体重（、、^扣< 01 ' height , W/H); 

围/身高 ( 身高胸围指 数); 体重 (kg)/ 身高 (cm)x lOOOCQuetelet 指 数); 体重 （kg〉/: 身高 (cm): 2 xl0 4 
(Kaup 指数，幼儿 用); 年龄的体块指数 （BMI/age) 等， 

3. 身材匀称以坐高(顶臀长)与身高(长）的比例表示,反映下肢的生长情况。坐高(顶臀长） 
占身高（长）的比例由出生时的0.6 7 下降到 M 岁时的 0.53 : 

任何影响下肢生长的疾病，可使坐高（顶臀长）与身高（长）的比例停留在幼年状态. 如甲状 
腺功能减退与软骨营养不良 

4. 指距与身高 it: 常时，指距略小于身高（长)。如指距大于身高卜 2cm, 对诊断长骨的异 
常生长有参考价值，如蜘蛛样指(趾)(马方综合征 

:, 糾_1 的体格 H 规你 


青春期是儿童到成人的过渡期，受性激素等因素的影响，体格生长出现生后的第：个卨峰 




(peak height v—:i ty ,PH V)， 有明显的性别差异 = 男孩的身高増长高峰约晚于女孩 2 年， R 毎年 
身高的增长值大于女孩，因此最终的 身高一 般来说男孩比女孩高。般男孩骨龄15岁.女孩■昂 
: 龄13岁时，身长达最终身高的 95% c 

不论男女孩,在青春期前的1〜2年中生长速度略有减慢。女孩在乳房发育后（约 9-11 岁 
: 男孩在睾丸增大后(约 11.-13 岁）身高开始加速生长，经 1-2; 年生长达 PHV, 此时女孩身高平均 
i 年增加 8~9cm, 男孩 9-lOcm。 在第二生长高峰期,身高增加值约为最终身高的 159K PHV 提前 
者身高的停止增长较早。 

青春期体重的增长与身高平行,同时内脏器官增长。女性耻骨与骸骨下部的生长与)谐)仿堆 
积使臀围加大。男性则有肩部增宽，下肢较长、肌肉增强的不同体型 特点： 

四.体格生长评价 

儿童处于快速生长发育阶段，身体形态及各部分比例变化较大。充分了解儿童各阶段生长 
发育的规律、特点，正确评价儿童生长发育状况，及早发现问题，给予适当的指导与干预.对促进 
儿童的健康生长十分重要。 

(-) 资料分析及表示方法 

1- 衡量体格生长的统计学表示方法常用以下 方法： 

⑴均值离差 法:正 常儿童生长发育状况多呈正态分布，常用均值离差法，以平均值 加减； (f 
I 准差 (SD) 来表示，如68.3%的儿童生长水平在 均值土 ISO 范围内，95.4%的儿童在均值± 2SD 
范围内,99.7%的儿童在均值± 3SD 范围内。 

⑵百分位数法当测量值呈偏正态分布时，百分位数法能更准确地反映所测数值的 分布情 
| 况。当变量墨 S 态讀嘯 1^,百分位数法与均值离差法 两者辑 ® 数相当 接近。由于样本常呈偏正 
态分布，两者的相应数值略有差别。 

体格生长评份广泛应 用以上 两种表示方法，但目前一般部用百分位数法=均值离差法 ft 鋅 
较简单，百分位数法计算相对较复杂，但精确。 

(3) 标准差的离差法 (Z 评分或 Z score,SDS): 可挪同质 （B|J 不同性别、不同年龄.不同指 

数据间比较,用偏离该年龄组标准差的程度来反映生长情况,结果表示也较精确._ 

SD 

其中，X为测得值， SD 为标准差。 Z 评分可为正值，也可为负值 

(4) 中位数法 :当样 本变量为正态分布时中位数等于均数或第50百分位数。4样本变財分 
布不是完全正态时，选用中位数而不是算术平均数作为中间值。因此时样本中少数变铤分介 
一端，用算术平均数表示则对个别变董值影响大。故用中位数表示变董的平均水平较妥 

2. 界值点的选择通常均值离差法以均值 ±2SD (包括总体的95%)为正常范围， (f 分位数 
法以 P；rfV 包括总体的94%)为正常范围，标准差的离差值以±2以内为正常范围,. 

3. 测量值的表示 

(1) 表格: 按等级将测量数值以表格形式列出，便于查询，但不够直观〜 

( 2 ) 生长曲线 :按各 等级的数值绘制成曲线图。优点是较等级数值直观，不仅能较准确了解 
某项指标的发育水平，还能对此进行定期纵向观察，易于发现生长的趋势有无偏离现象，以便及 
早寻找原因及采取干预措施(图2-3)。 

4. 评价结果表示 

⑴等级划分 :方法 简单，利用均值加减标准差或直接用百分位数进行分级，据细分藝求的 
不同可分为二:等级、 ./( 等级、六等级等.£等级划分方法见表 2-2 •.等级划分汰■以人均 ffl 
+2SD 为 h 、在均值 ：t 2SD 之内为中、小于均值 -2SD 为下 > 六等级划分法把 7i: 等级划分法的 “屮” 

















人群值比较，得到该儿童在同质人群中所处的位置，即为此儿童该项体格生长指标在此年.龄的 
生长永平，通常以等级表示其结果。评价生长水平适用于所有单项体格生长指标，如体重、身高 
(长)、头围、胸围、上臂围等，可用于个体或群体儿童的评价。 

早产儿体格生长有一允许的“落后”年龄范围，即此年龄后应“追上”__正常足月儿.的拿长 ： 
进行早产儿生长水平评价时应矫正胎龄至40周胎龄(足月）后再评价,身长至40月龄、头围至 
18月龄、体重至24月龄后不再矫正。 

有些单项指标,如骨龄代表发育成熟度,也反映发育水平。同样，体格测量值也可以生长.的 
年龄来代表发育水平或成熟度。如一个2岁男孩身长 76cm, 身长的生长水平为下等，身长的生 
长年龄相当于1岁。 

发育水平评价的 ft 点是简单，易于掌握与应用：对于群体儿童,发育水平评价可反映该群 
体儿童的体格 状况; 对于个体儿童，发育水平评价仅表示该儿童已达到的水平，不能说明过去存 
在的问题，也不能预示生长趋势。 

2. 生长速度是对某一单项体格生长指标定期连续测量(纵向观察)，将获得的该项指标在 
某一年龄阶段的增长值与参照人群值比较，得到该儿童该项体格生长指标的生长 速度： 

以生长曲线表示生长速度最简单、直观，定期体格检査是评价生长速度的关键._儿茧年龄 
小，生长较快，定期检査间隔时间不宜太长。 

这种动态纵向观察个体儿童的生长规律的方法可发现每个儿童有自己稳定的生长轨道，体 
现个体差异。因此，生长速度的评价较发育水平更能真实反映儿童的生长状况。生长速度正常 
的儿童生长基本正常。 

3. 匀称程度是对体格生长指标之间关系的评价。 

⑴体型匀 称度: 表示体型_ (形态 ) 生长的比例关系。实雜; Efr: 中常选用身高 的体重 表示一 
定身高的相应体重增长范.围,间接反映身体的密度与充实度。将实际测量值与参照人群值比较， 
结果常以等级表示。 

(2) 身材 匀称: 以坐高(顶臀高)/身高(长)•翁比值反映下肢生长状況 9 按实际测量计算结果 
与参照人群值计算结果比较。结果以匀称、不匀称表示。 


第四节与体格生长有关的其他系统的发育 

一、骨 骼 

1. 头颅骨除头围外，还可据骨缝闭合、前囟大小及前后囟闭合时间来评价颅骨的生长及 
发育情况。婴儿挽出时经过产道，故出生时颅骨缝稍有重叠，不久重 
叠现象消失。出生时后囟很小或已闭合,最迟约6~8周龄闭合。前 
囟出生时约 l~2 C m,.. 以后随颅骨生长而增大,6月龄左右逐渐骨化而 
变小,最迟于2岁闭合。前囟大小以两个对边中点连线的长短表示。 

前囟检查在儿科岫床很重要，如脑发育不良时头围小、前囟小或关 
闭早, 甲状腺功能减退时前囟闭合延迟,颅内压增高时前囟饱满，脱 
水时前囟 H 陷(图2-4)。 

2. 脊柱脊柱的增长反映脊椎骨的生长。生后第1年脊柱生 
长快于四肢，以后.四肢生长快于脊柱。出生时脊柱无弯曲,仅呈轻 
微后凸 - 3个月左右抬头动作的出现使颈椎前 _iSn6 个月后能坐，出 
现胸椎后微4|岁•左右开始行走,出现腰椎前凸。这样的脊椎自然弯曲至6~7岁才为韧 带所闽 定 
注意小儿坐、立、走姿势,选择适宜的桌椅，对保证儿童脊柱正常形态很重要。 



图 2-4 颅骨、前囟与后囟 
的发育 



第二章生长发育 


3. 长骨是从胎儿到成人期逐渐完成的。长骨的生长主要由长骨干骺端的软骨骨化，骨膜 
下成骨，使长骨增长、增粗，当骨骺与骨干融合时，标志长骨停止生长。 

随年龄的增加，长骨干骺端的软骨次级骨化中心按一定顺序及骨解剖部位有规律地出现 -- 
骨化中心的出现可反映长骨的生长成熟程度。用X线检查测定不同年龄儿童长骨干骺端骨化 
中心的出现时间、数目、形态的变化，并将其标准化，即为骨龄 （bone age) c 出生时腕部尚无骨化 
中心，股骨远端及胫骨近端已出现骨化中心。因此判断长骨的生长，婴儿早期应摄膝部X线骨 
片.年长儿摄左手及腕部X线赀片，以 r 解其腕骨、莩骨、指背的发育■部二。中时无骨化中 
心，其出生后的出现次 序为: 头状骨、钩骨 (3 个月左右)、下桡骨骺(约1岁）、=•角骨 (2 〜 2.5 岁）、月 
背 (3 岁左右)、大小多角骨(3.5~5岁）、舟骨(5~6岁）、下尺骨骺(6~7岁)、豆状骨;9 〜 10 岁) .. 10岁 
时出全，共10个，故1~9岁腕部骨化中心的数目大约为其岁数加1:具体评价骨龄时应对照图谱： 
骨生长与生长激素 （g_.th hormone,GH)、 甲状腺素、性激素有关：骨龄在临床上有重要的诊断 
价值，如甲状腺功能减退症、生长激素缺乏症骨龄明显延后，真性性早熟、先天性肾上腺皮质增 
生症骨龄超前。但正常骨化中心出现的年龄差异较大，诊断骨龄延迟时一定要憤重： 

二牙 齿 

牙齿的生长与骨骼有一定关系，但因胚胎来源不完全相同，牙齿与骨骼的生长不完全平行= 
出生时乳牙已骨化，乳牙牙孢隐藏在颌骨中，被牙龈覆盖;恒牙的骨化从新生儿期开始，18〜24个 
月时第7恒臼齿已骨化。人一生有乳牙(共20个）和恒牙(共28~32个)两副牙齿 c 生后4~10 
个月乳牙开始萌出，13个月后未萌出者为乳牙萌出延迟。乳牙萌出顺序一般为下颌先于上颃、 
自前向后（图2-5)，大多于3岁前出齐。乳牙萌出时间及顺序个体差异较大，与遗传、内分泌、食 
物性状有关。' 


r ①6个月1 〔③12个月 

下中切牙 下侧切牙 

上中切牙及上侧切牙 上、下第一乳磨牙 



图 2-5 乳牙萌出顺序 

6岁左右萌出第一颗恒牙(第一恒磨牙，在第二乳磨牙之后， g 称为6龄 齿); 6 〜 12岁阶段乳 
牙逐个被同位恒牙替换,其中第1、2前磨牙代替第1、2乳磨牙，此期为混合牙 列期； 12岁萌出第 
一 .'W 磨牙;约在18岁以后萌出第:. T .恒.奢牙(智齿).也有终生第7恒磨牙不萌出者：第一值磨牙 
萌出较早,肯被家长忽视.更应注意保护= 

fh 牙为生理现象，出牙时个别小儿可有低热.唾液增多.发中流纪安.位求 
牙街的健康生长与蛋白质，转，磷、氧生素 D 等营 养索和 甲状嗦激素冇 
X；位物的咀嚼有利于牙齿生长 ： 牙齿生长异常时可见外胚层生长不良.钙或*缺乏、甲状腺 
功能减退等疾病 = 

: ..屮铕系统 

参见第 t •七章内分泌疾病。 



第五节神经心理发育 


在儿童成长过程中,神经心理的正常发育与体格生长具有同等重要的意义。神经心 sh 发眘 
包括感知、运动、语言、情感、思维、判断和意志性格等方面,以神经系统的发育和成熟为 物质基 
础。和体格生长一样，神经心理发育的异常可能是某些系统疾病的早期表现，因此，了解儿 盘心 
!理发育规律对疾病的早期诊断很有帮助。 

--、神经系统的发育 

在始儿期，神经系统的发育领先于其他各系统,新生儿脑重已达成人脑重的25%左仏此时 
神经细胞数目已与成人接近，但其树突与轴突少而短 = 出生后脑重的增加主要是祌经细胞休积 
的增大和树突的增多、加长，以及神银的形成和发 ft 神经髓鞘的形成和发育约 
-在此之前，尤其在婴儿期.各种刺激引起的神经冲动传导速度缓慢，且易于 泛化; 不易形成兴奋 
I灶.易疲劳而进人睡眠状态： 

脊髓随年龄而增长。在胎儿期,脊髓下端在第2腰椎下缘，4岁时上移至第丨腰椎，在进行 
腰推穿刺时应 注意。 握持反射应于3个月时消失。婴儿肌腱反射较弱，腹壁反射和提睾反射也 
不易引出，到1岁时才稳定。 3 ~ 4 个月前的婴儿肌张力较高，凯尔尼格征可为阳性,2岁以下儿 
I童巴宾斯基 (Babinski) 征阳性亦可为生理现象。 

二感知觉的发育 

1 - 视感知发育 新生儿已有视觉感应功能，瞳孔有对光反射，在.安静清醒状态下可輕_暂浅. 
视物体，但只能看清 15~20cm 内的事物。第 .2 个.月起可协调地注视物体，开始.有头暇协调；3~4 
个月时喜看自己的手,头眼协调较好+7个月时目光可随上下移动的物体垂直方询转动; R~9. 
个月时开始出现视深度感觉，能看到小 物体; 18个月时已能区别各种 形状; 2岁 .BtWK 别 垂直线 
与 横线; 5 岁时已可区别各种 颜色; 6岁时视深度已充分发育 c 

2 - 听感知发育 出生时鼓室无空气,听力差生磨3:~7日听觉已相当 良好; 34个月时头可 
转向, 5 源，听到悦耳声时会 微笑; 7~9个月时能确定声源，区别的 .S 义； 13〜16个川 l'fn|- 找 

j 不同响度的声源，听懂自己的 名字; 4岁时听觉发育已经完善。听感知发育和儿童的诏. R 发育貞 
i 接相关，听力障碍如果不能在语言发育的关键期内 (6 个月内）或之前得到确诊和干预，则可因聋 
狐 

3. 味觉和嗅觉发育 

:1 ) ® 觉:出 生时味觉发育已很 完善; 4-5 个月时甚至对食物轻微的味道改变 Li 很敏感，为味 
!觉发育关键期.此期应适时添加各类转乳期食物 ： 

⑵嗅 觉：出 生时嗅觉中枢 q 神经末梢已基本发育 成熟; 3-4 个 J- 1时能区别愉快勺不愉快白勺 
气味; 7-8 个月开始对芳香气味有 反应： 

4 皮肤感觉的发育皮狄 s ' 觉包《触«.$觉 这觉 及深感觉方触觉; 起某 枝反射 
：IJM ' ' r ■ 'I：'.' .1.1, L：.|l - _l_ : I 1 ■' K '!!• I I, 

純新生儿已有痛觉，但较 迟純; 第 2 个月起才逐渐改善出生时温度觉已很灵敏^ 

:运动的发行 

动发肓分为大运动(包括平衡）和细运动两大类（阁 2-6) 

1. 平衡与大运动 




个阶段 .. 新生儿已会哭叫,3~4个月咿呀 发音; 6月龄时能听懂自己的 名字； 12月龄时能说简单 
的单同，如“再见”，"没了”： 18月龄时能用 15-20 个字,指认并说出家庭主要成员的 称谓; 24 
).1 龄时能指出简单的人、物名和图片，而到3岁时能指认许多物品名.并说由2~3个卞组成的 
句; 4岁时能讲述茼单的故事情节= 


[ L . 心理活动的发展 

1. 早期的社会行为2’3个月埘小儿雜、停止啼哭等行为，以眼神和发音表示 
J-4 个戽的，婴札开銷坩_社会反3性的大笑; l-s 个月的小儿 °_J 表现出认牛 .付发 f*. ，'■&!； !1.._遇以® 
等 ,9-12 个乃时娃认 1:. 的禹岭： 12-13 til 小 儿^次 M 乂 游戏;18 t 月时* 

我 KM 能乃.成人独 fi 玩® ； : «久：2岁时4、洱认生，易 1 + j 父母分开 :;! vm f - j 小朋友 
做 游戏： 

: 意为主，随着年龄的增长逐渐出现有意 it : 意 5~( V 岁 K IL 


2. 注意的发展婴儿期以尤意 i 



童能较好控制自己的注意力 c 

3. 记忆的发展记忆是将所学得的信息贮存和“读出”的神经活动过程，可分为感觉.旬朽 
记忆和长久记忆3个不同的系统。长久记忆又分为再认和重现，再认是以前感知的事物! •山 • 
重现时能被 认识; 重现是以前感知的事物虽不在眼前出现，但可在脑中重现：1岁内婴儿只打内 
认而无重现，随年龄的增长，重现能力亦增强 ； 幼年儿童只按事物的表面特性记忆信息，以 f 几滅 
记忆 为主： 随着年龄的增加和理解、语言思维能力的加强，逻 辑汜忆 逐渐 发展： 

4. 思维的发展1岁以后的儿童开始产生思维，在3岁以前只有最初级的形象 思维； 3岁以 
后开始有初步抽象 思维; 6 〜 11岁以后儿童逐渐学会综合分析、分类比较等抽象思维方法， u. am 
一步独立思考的能力 c 

5. 想象的发展新生儿无想象 能力； 1~2岁儿童仅有想象的萌芽：学龄前期儿童仍以无总 
想象及再造想象为主,有意想象和创造性想象到学龄期才迅速 发展： 

6. 情绪、情感的发展新生儿因生后不易适应宫外环境，较多处于消极惝绪中，表现不安. 

啼哭,而哺乳、抱、摇、抚摸等则可使其情绪愉快。婴幼儿情绪表现特点是时间短暂、反应强烈、 
容易变化、外显而真实 5 随着年龄的增长，儿童对不愉快因素的耐受性逐渐增加，能够打总趴地 
控制自己，使情绪渐趋向稳定。 . 

7. 个性和性格的发展婴儿期由于一切生理需要均依赖成人，逐渐建立对亲人的依赖性和 
信任感。幼儿时期已能独立行走，说出自己的需要，故有一定自主感，但又未脱离对荥人的依赖. 
常出现违拗言行与依赖行为互相交替的现象。学龄前期小儿生活基本能自理，彳:动性增强， m 
主动行为失败时易出现失望和内疚,学龄期开始正规学习生活,甫视 n 己勤奋学习的成就.如 
不能发现自己的学习潜力，将产生自卑 . 青春期体格生长和性发育开始成熟，社夂增多. 心舰 
应能力增强， m 容易波动，在感情问题、伙伴问题、职业选择、道德评价 和人牛 .观等问题卜处观不 
当吋易发生性格变化。性格一□形成即相对稳定。 

小儿神经精神发育进程见表2-3。 


表 2-3 小儿神经精神发育进程 


粗、细动作 _语言 

无规律、不协调 动作; 紧握拳 能哭叫 
直立及俯卧位时能抬头 发出和谐的喉音 

仰卧位变为侧 卧位； 用手摸咿呀发音 


新生儿 
2个 S 
3;个月 


5个月 
6个月 
7个月 
8个月 
9^M 


东西 

扶着髋部时 能坐; 可在俯卧位笑出声 
时用两手支持抬起 胸部; 手能 
握持玩具 

扶腋下能站 得直; 两手各握一能喃喃地发出单词 


玩具 

能独坐 一会; 用手摇玩具 


音节 


会翻身，自己独坐 很久; 将玩能发“爸爸”.“妈妈” 
K 从一手换人 另一手 等复音.但无意识 

会爬; 会尚己坐起来,躺 下去； 重复大人所发简单 
会扶着栏杆站 起来; 会拍手 音节 

试独站，•会从袖屉中取出玩具能潘几个较复杂的 
词句，如“再见”等 


适应周围人物的能力与行为 

铃声使全身活动减少 ' 

能微笑，有面部表情;眼随物转动 
头可随看到的物品或听到的声音 
转动180°; 注窻自 d 的手 
抓而前 物体； 自己玩弄手，见食物 
表示 喜悦; 较有意识地哭和笑 

伸手 取物； 能辨别 人声； 望镜中 
人笑 

能认识熟人和陌生人；自拉 衣服； 
自握足玩 

fiiE -mniinry, :! 丨：、 

注意观察大人的行动；开始认识 
物体; 两手会传递玩具 
看见熟人会 1M 中出來 ® 人抱； 或 
与人合作游戏 




第六节儿童神经心理发育的评价 

儿童神经心理发育的水平表现为儿童在感知、运动、语言和心理等过程中的各种能力，对这 
些能力的评价称为心理测试。心理测试仅能判断儿童神经心理发育的水平，没有诊断疾病的意 
义。心理测试需由经专门训练的专业人员根据实际需要选用，不可滥用。 

•、能力测验 

1. 筛查性测验 

(1) 丹佛发育筛査法 （DDST):DDST 主要用于6岁以下儿童的发育筛査,实际应用时对 4.5 
岁以下的儿童较为适用。测试内容分为大运动、细运动、语言、个人适应性行为四个能区。 1990 
年 Denver II出版，在1966年 DDST 的基础上修订。同内有地区性的修订常模。 

(2) 绘人 测试: 适用于5~9.5岁儿童 c 要求被测儿童依据自己的想象绘一全身正面人像，以 
身体部位、各部比例和表达方式的合理性计分。绘人测试结果与其他智能测试的相关系数在0_5 
以.卜.，与推理、空间概念、感知能力的相关性更显著。该法可个别测试，也可进行集体测试。 

(31 图片词汇测试 (PPVT): 适用于4~9岁儿童的一般智能筛查。 PPVT 的 T. 具是120张图片， 
每张有黑内线条刚四幅，測试#说一个词汇.要求儿童指出所在图片其中相应的一幅画：测试 
乃•法简笮，尤记⑴ H/ 1 ; 二 :% m\ ^ ppvt - r 出版，有 l 及 m 叛 4、）u 式年龄人 ok 、 
岁，测试图片增至175张 



应性行为五个方面测试,结果以发育商 （DQ) 表示。 

(2) Bayley 婴儿发育 量表: 适用于2〜30个月婴幼儿，包括精神发育量表、运动 M 表和婴儿 
为记录。1993年第2版修订完成，适用于1~42个月婴幼儿，评定结果另有规定。 

(3) Standford-Binet 智能 量表: 适用于2~18岁儿童。测试内容包括幼儿的具体智能（感知、 
认知、记忆）和年长儿的抽象智能(思维、逻辑、数跫、词汇)，用以评价儿童学习能力以及；(.】朽能 
发育迟缓者进行诊断及程度分类，结果以智商 （1(?) 表示 c 

(4) Wechsler 学前及初小儿童智能盘表 （WPPSI): 适用于4 〜 6.5 岁儿童 ： 通过编;|;彳- ••胳 仑 
同测试题，分别衡量不同性质的能力，将得分综合后可获得儿童多方商能力的信息，较客观地反 
映学前儿童的智能水平 5 

(5) Wechsler 儿童智能量表修订版 （WISC-R): 适用于 6-16 岁儿童，内容与评分方法 M WPPSI 

二、适应性行为测试 

智力低下的诊断与分级必须结合 ii 应性行为的评定结果。国内现多采用 H 本 S-M 社会生 
活能力检查，即婴儿-初中学生社会生活能力量表。此 S 表适用于6个月至15岁儿童社会生活 
能力的评定。 


第七节发育行为与心理异常 

一. 儿童发育与行为的概念 

发育行为几科学是我国近年从儿童保健学发展 而来晦 一个番支学科。儿童发育一般 
动、认知、.语言 ，社会 等潜力的逐渐提高,.行为则是能:为他人觉察评估的外部表现。 

儿童发育和行为异常很常 JE , 如注意缺陷多动障碍.孤独症系谱障碍，抽动 :障# J 垂眠障 
碍等。 



儿童在发育过程中出现的行为问题较为常见，对儿童身心健康的影响很大。近年调査资料 
表明,我国少年儿童的行为问题检出率为8.3%~12.9%。儿童行为问题表现在儿童 H 常生活屮. 
容易被家长忽略，或被过分夸大：因此，区别正常的和异常的儿童行为北常必要， M 前有 多种衡 
量儿童行为的量表可用于帮助区分儿童异常的行为问题 c 

儿童的行为问题一般可分为:①生物功能行为问题:如遗尿 、遗便 、多梦.睡眠+安、夜惊 .ft 
欲不佳，过分挑剔饮 食等; ②运动行为问题 :如习 惯性交叉擦腿，咬指甲、磨牙、吸吮手指、咬或吸 
衣物.挖鼻孔、咬或吸》.活动过 多等; ③社会行为 问题: 如破坏、偷窃，说谎、攻 击等； 3) 性格 f r 为 
问 題:如 惊恐，害羞.忧郁、社交退缩.交往不良，违拗，易激动.烦闹、胆怯、过分依赖.要求注葸， 
过分敏感、嫉妒、发脾 气等; ⑤语言问 题:如 口吃等 s 男孩的行为问题常多于女孩，男孩多表现为 
运动与社会行为 问题; 女孩多为性格行为问题 = 儿童行为问题的发生与父母对子女 
养方式、父母的文化.学习环境等显著相关 = 多数儿童的行为问题可在发育过程中自行消失 
1. 屏气发作表现为呼吸运动暂停的-种异常性格行为问题，多发于_ 1、j| 进幼儿 
岁前会逐漸肖然消失呼吸暂停发作常在情绪急剧变化时，如发怒.恐惧.剧埔.剧烈叫蜮时出 
现，常有换气过度，使呼吸中枢受抑制，哭喊时屏气，脑血管扩张，临缺氧时可有 fS ■敝.枭失总忐 . 
「m 发绀，躯十 ms 挺允叫 k 拙动.持续 0.5-1 分钟后呼吸恢鉍，症状缓解 .i 1«返红.个; 
I肌肉松他而溃》 作数» is 种儿意性 格多糨 躁、 fH 好发脾 h 对此炎-儿動,:/:1川 



2. 吮拇指癖、咬指甲癖 3~4 个月后的婴儿生理上冇吮吸要求，常自吮手指尤其足拇指以 
向慰：这种行为常发生在饥饿时和睡前，多随年龄増长而消失：但有时小儿因心理上得不到满 

足而梢神紧张、恐惧煤急，宋获父以充分的爱，又缺少玩抖I 1 .. 山 11 

吮拇指 toi-ji.'.j f 能戍阽 _允 rw.' ;丨!. v;、 心 .： q 卜 

下颌前凸、財列不齐，妨碍咀 嚼： 咬指甲癖的形成过程与吮拇指癖相似•也系情绪紧张、感情需 
求得不到满足 ifu •产生的不良行为，多见于学龄前期和学龄期儿童 -- 对这类孩子要多加爱护和关 
心.消除其抑郁孤独心规：当其吮拇指或咬指甲时应将其注意力分散到興他事物上，鼓励小儿 
建立改正坏 >J 惯的信心，切勿打骂讽刺.以避免其产生自卑心理：在手指上涂抹苦药等方法也 
往往起不到好的效果： 

3. 遗尿症正常小儿在2~3岁时已能控制排尿，如在5岁后仍发生不随： t# 尿即为遗尿 
症，大多数发生在夜间熟睡时，称夜间遗尿症：遗尿症可分为原发性和继发性两类:①原发性 
:' ：. ■: ' Vi：, 刃多亍女 （2: 1'3: 1) •尤器 ,i 如内 i, 別 ‘LI 山 H 卜、. . 」.’心 n 
听致; ②继发性遗职 症:大 多由于全身性或泌睬系疾病，如糖尿病、尿崩症等引起•其他如智力低 
f 、沖经钻沖创 饬 、泌也可引起绍•发•注遗 
塚现象=继发性遗祕症在处理原发疾病后症状即可 消失： 

映发 迚 i,.、 •，- 乂夂 VI， Q 叫 ，⑼见 H 人'I •哇 1 .j IWH 1-2 .XilWfk 1 .'：•；' -.々 U 
次不等健康状况欠佳、疲倦、过度兴奋紧张、情绪波动等都可使症状加重，有时会自动减轻或 
消失，亦可复发 3 约 50% 的患儿可于3~ 4 年内发作次数逐渐减少而自愈，也有一部分患儿持续 
遗尿直至青#期，往往造成严重的心理负担，影响正常生活与学习=对遗尿症患儿必须首先除 
外能引起继发性遗尿症的全身或局部疾病。 

原发性遗尿症的治疗首先要取得家长和患儿的合作。医师应指导家长安排适宜的生活制 
度和坚持排尿训练，绝对不能在小儿发生遗尿时加以责骂、讽刺、处罚等，否则会加重患儿的心 
理 负担： 应训练患儿将排尿时间间隔逐渐延长，每次排尿务必排尽;晚餐后应控制入水量，睡前 
排秘，不宜过度 兴奋; 睡熟后父母可在其经常遗尿时间之前唤醒，使其习惯于觉醒时主动排尿， 
必要时亦可采用瞥报器协助训练：药物治疗效果约80%，常用者为去氨加压素 （desmopressin)， 
为抗利尿药，以减少泌尿 M, 每次 0.1~0.2^jLg， 睡前口服，疗程3~6个月。亦可应用丙米嗓类药物 
治疗= 

4. 儿童擦腿综合征是儿童通过擦腿引起兴奋的一种运动行为障碍：在儿童中并不少见， 

女孩巧 幼儿! ill 多见： 发生擦腿综合征的儿童智力正常，发作时神志清醒，多在入睡前、醒后或玩 
耍时发作，可被分散注意力而终止。发作时，女孩喜坐硬物，手按腿或下腹部，双下肢伸直交叉 
夹紧， T ■握拳或抓住尔瓯使劲;男孩多表现为伏卧在床上、来回蹭,或与女孩表现类似 c 女孩发 
作后外阴充血，分泌物增多或阴唇色索加深;男孩阴茎勃起，尿道口稍充血，有轻度水肿 £ 使小 
儿平时生活轻松愉快，解除心现压力，鼓励其参与各种游戏活动等心理行为治疗是公认的必要 
借施 y,fi 物讣; WU，': 的; 

呵减少发作机会从小位注意儿童的会阴清洁。儿童擦腿综合征多随年龄增长而逐渐自彳/消失： 

5. 注意缺陷多动障碍 （attentimi-defirit hyperactivity disorder, \DHD) 在学龄期儿童的发病 
举高达3%〜5%,为学龄儿廬中常见的行为障碍，主要表现为注意力不集屮、多动、冲动行为，常 
伴钉学4闲难，们.智能正常或接近正 常：: 男孩发生率明 M 高于女孩： ADHD 缺乏特异的 病因学 
或病现学改变，也没冇 "f 以辅助诊断的特殊体征或实验室检查，间此诊断 主嬰依 据病史和对特 
殊^ i. 为疲状的观察、描述和 追踪视 察：临床常用的行为评定量表有 (Bonners 父母问卷及教师评 
定表，以及 Arheiilm 士儿蠻•为评定懂表及教师报告表等、 

诊断标准多采用美 N 精神病学会的《精神障碍诊断和统汁: P •册》第4版 （Diagmstir ami 



Statistical Manual of Mental Disorders.4th erl, DSM-IV) 的 ADHD 诊断标准：世界卫生组织制定的 
《国际疾病分类》第10版 （International Classification of Diseases,ICD-10) 也被广泛采用《中华 
儿科杂志》编辑委员会和中华医学会儿科学分会神经学组、儿童保健学组及精神病分会儿茧精 
神医学学组，参考 DSM-IV 的 ADHD 诊断标准,2006年联合发布了《儿童注意缺陷多动障碍诊疗 
建议》，规范了对 ADHD 的临床诊疗。 

ADHD 的治疗和管理原则包括药物治疗和心理与行为治疗。常用的药物包括短效的盐酸 
哌甲酯片和长效的盐酸哌甲酯控释片。心理与行为治疗包括强化、塑造，消退、惩罚等-㈣时. 
应注意持久培养患儿的自我控制能力。 

6. 孤独症谱系障碍 （autistic spectrum disorders,ASD) 是以孤独症为代表的一组异质性疾 
病的总称。典型孤独症的临床特征主要表现为不同程度的社会交往障碍、语言障碍，兴趣狹窄 
及刻板行为方式。美国 ASD 的发病率为1%。在过去半个多世纪里，疾病的概念，诊断和分类 
方面发生了很大的变化，尤其是近十年,相关进展迅速，对病因学、治疗和预后的认识也发牛.了 
重大变化，但病因至今尚不明确,也没有特效药物治疗，但早期筛查、早期干预效果较好，主 要采. 
用综合性教育和行为训练，使孤独症症状得到不同程度的改善。 

7. 睡眠障碍 (sleep disorder,SD) 睡眠障碍包括睡眠失调，异态睡眠、病态睡眠3种类® t 
儿童睡眠障碍是遗传、疾病、围生因素及儿童性格、家庭环境和教养方式等多因索作用的果, 
国外研究显示,儿童睡眠障碍对儿童神经心理和认知的影响明显，表现为注意缺陷.多动、记忆 
力下降、行为障碍、情绪问题等。我国儿童睡眠障碍发生率为27.11%。 

系统评价儿童睡眠障碍的体系包括 全面的 过去史、完整的社会史、心理/发育筛查.体格检 
查，在此基础上，要明确诊断一些特殊的睡眠障碍还必须选择更为全面的心理学测_试及 神經学 
方面的评价，或是一些相关的实验室筛查，甚至进一步在睡眠实验室进行睡眠的研究.分 析： 

睡眠障碍如同其他疾病一样,当理解其特征和发病机制后，在合理的干预下就能缓解甚至 
治愈。治疗性千预包括:健康教育、心理行为 治疗身 :间:疗法、光疗法、药物治疗,物理治疗以及 
外科治疗。洽疗总是从最方便、侵人性最小的健康教育开始。 

: .、学习障碍 

学习障碍属特殊发育障碍,是指在获得和运用听、说、读、写、计算、推理等特殊技能 h 有明 
显困难，并表现出相应的多种障碍综合征。学龄期儿童发生学习障碍者较多，小学2~3年级为 
发病的 高峰; 男孩多于女孩。学习障碍可有学习能力的偏异(如操作或语言能 力); 协调运动障碍. 
如眼手协调差、影响绘图等精细运动技能的 获得; 分不清近似音，影响听、说与 理解； 理解与 i 吾言 
表达缺乏平衡，听与阅读时易遗漏或替换,不能正确诵读,构音障碍,交流 闲难； 知觉转换障碍. 
如听到“狗”时不能想到“狗”，立即写出“狗―字;视觉-空间知觉障碍,辨别能力差，常分不清6 
与9、 b 与 d 等,影响阅读能力等。学习障碍的儿童不一定智力低下•，但由于其认知特件导致患 
儿不能适应学校学习和日常生活。在拒绝上学的儿童中有相当部分是学习障碍儿童，对_他们应 
仔细了解、分析原因,采取特殊教育对策。 


(毛萌） 
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第三章儿童保健 


儿童保健同属儿科学与预防医学的分支，为两者的交叉学科，其:主嬰任务是研究儿屯衿年 
龄期生长发育的规律及其影响因素，以通过有效的措施，促进有利闽#，防止不利闪尜，保陴儿 
童健康成长。 儿宽保 健研究涉及的内容包 括:儿 齑的体格生长和社会心对!发 ff 、儿砍 f? 养、儿砍 
健康促进和儿科疾病的预防及管理等: 

自19世纪80年代初，儿童保健问题，特别是儿董的生存‘问题显得更为迫切_ 、时令 
球形势及发展中同家的经济，由联合闽儿直骓金会发起了一揽了-的组合丁•预措施，简称为 (；obi 
(即生长监测、 n 服补液治疗腹朽柄 、啦 l 喂冷及免疫接 种)； 以 f 义推;I⑴对沿成婴幼請 r - 的 
主要疾病，即肺炎及腹泻诊治和转诊转运的简化流程及治疗技术，使儿齑的死亡率明 M 卜 •降 

随着时代的发展，儿童死亡的原因也发生了改变，就“单一问题”开展I:作 B 经不能适;々:儿 
童保健的需要。据最新全球资料统计，5岁以下小儿有6种致命性疾病， ill •死•广:率的 707r~9CK/r, 
这6种疾病为急性呼吸道感染(绝大部分为肺炎）（19%)、腹泻病 （ 18分）、疤疾(⑽）、麻疼(膽〉、 
HIWAIDS(3%) 及与新生儿有关的疾病,主要为早产、产中 i 息及感染(占新生儿期死亡的37% ); 
这些疾病绝大部分可以通过不断进步的卫生保健措施预防其发生. 

应对这种新情况需要一揽子简单易行但效果显著的方法，并利用这邛力•法作儿脔疾病综介 
管理 （integrated management of ohilrlhood ilhiess JM ⑶的指导下采取综合借施对儿帘疾病及 fV ■养 
不良进行有效管理，防止患儿死亡、促进儿童健康成长及发节 

關 :1 關啦次I:丫 j 的化义从出打的角度來打，综“就记病絮的竹州! ； 从保饳的 

角度来看，综合意味着通过一种服务渠道进行多种形式的服务, 例 如定期_检•細 關时 进行 
免疫接种，可以为家氏提供咨洵的机会，密切了医务保健人员勹家氏之时的关系，使阪务保健人 
员更加关心儿:斑的呰养、体格及社会心观的发宵;在机制层次 k, 综台便愚把管观结合起來，欠 
持不同的辅助性保健 T. 作，保障不同 M 次保健 T 作的综合性。 IMCI 就是成功地将初级保健设施 
的病案管理和 T. 作任务结合.起来,医务保健人员要为它的服务对象 提供一 幣套的桉术服务所 
u ni( 1 V/ i[ , mmm 浪略， /i: 以 I i) , h 同 n 加仍 (Vi mi j r, ，将保 ft 上从家庖和 
社区延伸到初级 :ll 生制以及转诊机构，并見强调提供咨询和解决问题 [MCI 巳被 100多个[謂 
家采纳，我闽也开始了相关的 r. 作:. 

近几年，我网妇幼保健机构与监测网络建设发展很快、•:级儿沲保健网络逑设以及这 -N 
络在城市和农村得到进一步的完 莕， 成为各项儿遛保健措施得以成功推广实施的制度保障 m 
至2005年城市7岁以下儿逛保健管现率达到82.3%,农村达到69.7钚，到2009 年令卜:1 7岁以_ K 
儿迤 保健管现率平均水平达到80% ,无论在20世纪90年代初期颁布的《九I.•年代屮 W 儿萤发 
展规划纲要》，还是21世纪初颁布的《中_儿童发展纲要 (200 1 -20 10年)》，都将儿激保健赞观率 
作为重要的 r •作任务指标，凸显广党和政府对于儿童保健网络体系违设的重视》：；乂 . 

第一节各年龄期儿童的保健重点 

'• 胎儿 期及作 |生期 

雖 M 微卿靖__心瑚 A 养状况和沾坏境$密 w 川又，胎几朗保 an-: 
要通过对孕母的保健来实现 



1. 预防腑 件:娜 j 先天性畴形人力提仍和《及嶙前坍女•位《 'ia^WihJ.S:h 

Hiu. a ■：-'：'； ic , : ^'： r；； ■■: w:.::::?m ： 

换病 .a 尿病.甲状腺功能义; ii .v： ：■：■■, v..i:v:v Wfidi 女应在医师指导下确定 •: '不孕与否及 
孕期用药.注 S: 孕期用药安全 .S 免药物致琦：对 K 危产41除定 朗产前 险《外.应加强观察.一旦 
出现界常悄况.应及时 就诊： 

2. 保证充足营养妊娠后期应加强铁、锌、药.维生索 D 等重要营养素的补充：但也应防 
止营养 摄人过多而导致胎儿体重过 m. 影响分娩和儿童期以及成年肟的蝕康： 

3. 预防感染包括孕期及分娩时：孕归早期应预防弓形虫.风疹病毒、巨细胞病毒及单纯 
疱疹病毐的感染，以免造成胎儿畸形及宫内发育不良=分娩时应预防来自产道的感染而影响即 
将出生的新生儿 ： 

4. 给予 a 好 的'1 活环境，避免环境污染注窓劳逸结合.减少精神负担 

5. 尽 rtf 能避免《«明合并 a. 描防流产, ，产 .异啻分娩的发生对高危孕妇应加强随访 

6. 加强对高危新生儿的监护对高危妊娠孕妇所分娩的新生儿及早产儿'低体重儿.窒息' 
低体温、低血® .低血钙和颅内出血等疾病的高危新生儿应予以特殊监护和积极处理 -- 

: .新 生儿期 

新生儿期，生后1周，内:抽新生儿发病率和死亡率极高，婴儿死亡中约2«是新生儿.<1周的 
新生儿的死亡数占新生儿期死亡数的70%左右 = 故新生儿保健是儿童保健的重点,而生后1周 
内新生儿的保健是重中之重。因此在2005年的世界卫生组织 (WHO) 年度报告中，把过去的 JL 
童保健,建议改为新生儿及儿童保健，突出新生儿保健的重要性 =. 

1. 出生时的护理 ill ML I M I Hi 11 M ft i I 1 I m 1" J u J f II , ML 
胳:雜 sto 录出生时 Apgar 评分、体温、呼吸、心率、体重与 身长; 评估后正常新生儿即与母亲同室- 
应尽早喂母乳。评估为高危的新生儿应逢人新生几 重症监 护室。新隹儿出院回家前应按照新 
生儿筛査规定进行先天性遗传代谢病筛查 （H 前卫生部要求开展的有先天性甲状腺功能减退症 
和苯丙®尿症筛査）以及听力筛查 ： 

2. 新生儿居家保健有条件的家雄在冬季 ® 使嗜内溫度保持在 20-22t 左右.湿度以55% 
力 ft : 保生儿休 SIH 常 ffl 定提倡母乳喂养，指导母亲正确的哺乳方法新生儿皮肤娇嫩 . 
心:保持皮肤淸洁.避免损伤 s 父母应多与嬰 ^JL 交流，抚摸有利于早期的情感交流=应尽量避免 
过多的外来人员接触 . 注意脐部护理.预防感染：应接种卡介苗和乙型肝炎疫苗。 

: .、婴 儿期 

婴儿期的体格生长十分迅速，需大世各种芭养索满足其生长的涪要.但驻儿的消化功能尚 
未成熟.故易发生消化紊乱和营养缺乏性疾病=部分母 ？L 喂养或人 T 喂养 S 儿则应选抒七力'奶 
粉 n 4-6 个月开始应添加辅食,为断與母乳嫌灌备 t 定明进行体格检寰.便于甲•期* 现缺铁 
性贫血.佝偻 i 考，营养不良.发育异常等疾病并予以及时的干预和治疗=坚持户外活动，进行空 
气浴 .H 光浴和主.被动体操有利于体格生长。给予各种感知觉的刺激.促进大脑发育. • 该时期 
j.v: 按汁划免疫程序完成基础免疫：预防异物吸人及窒息 

四.幼儿期 

由于感知能力和自我意识的发展,对周围环境产生好奇，乐于模仿.幼儿期是社会心理发育 
最为迅速的时期该时期应重视与幼儿的语言交流，通过游戏、讲故事.唱歌等促进幼儿语言发 
t 勹大运动能力的发展，同时，应培养幼儿的独立生活能力.安棑规律生活,养成良好的生活习 
惯，如睡眠.进食、排便，沐浴，游戏.、户外活动等。定期进行体格检查，预防_8 禹齿由 于该时期的 



儿童已经具备一定的活动能力，且凡事都喜欢探个究竟,故还应注意异物吸人、烫伤、跌伤等意 
外伤害的预防。 


五、学龄前期 

学龄前期儿童的智能发展快、独立活动范围大，是性格形成的关键时期。因此，加强学龄前 
期儿童的教育很重要，应注意培养良好的学习习惯、想象与思维能力，使之具有优良的心理素 
质。应通过游戏、体育活动增强体质，在游戏中学习遵守规则和与人交往。每年应进行次 
体格检査,进行视力筛查及龋齿、缺铁性贫血等常见病的筛查与矫治。保证充足营养，预防溺水、 
外伤、误服药物以及食物中毒等意外伤害 = 

六.学龄期期 

此期儿童求知欲强，是获取知识的最重要时期，也是体格发育的第二个高峰期 3 该时•期应 
提供适宜的学习条件，培养良好的学习习惯，并加强素质 教育; 应引导积极的体育锻炼，不仅可 
增强体质,同时也培养了儿童的毅力和意 志力; 合理安排生活，供给充足营养,预防屈光不正、龋 
齿'缺铁性贫血等常见病的 发生; 进行法制教育，学习交通规则和意外伤害的防范知识。在青春 
期应进行正确的性教育,使其了解基本的生理现象，并在心理上有正确的认识。 


第二节儿童保健的具体措施 

--- 护 埋 

对小儿的护理是儿童保健、医疗工作的基础内容,年龄越小的儿童越需要合适的护理.。 ❿爾 
室 :应阳 光充足、通气良好，冬季室内温度尽可能达到18-20弋,湿度为55备~60%。 X# 哺乳期婴儿， 
主张母婴同室，便于母亲哺乳和料理婴儿。患病者不应进人小儿居室,尤其是新生儿、早产儿的 
居室。②衣着(尿布):应选择浅色、柔软的纯棉织物,宽松而少接缝，以避免摩擦皮肤和便于穿、脱。 
存放新生儿衣物的衣柜内不宜放置樟脑丸，以免发生新生儿溶血。新生儿应衣着宽保持双下 
肢屈曲姿势，有利于髋关节的发育。婴儿最好穿连衣裤或背带裤，不用松紧腰裤，以利胸廓发育。 

二营 奍 

营养是保证儿童生长发育及健康的先决条件，必须及时对家长和有关人员进行有关母乳喂 
养'断乳期婴儿辅食添加、幼儿期正确的进食行为培养、学前及学龄期儿童的膳食安排等内容的 
宣教和指导(见第四章)。 

i . H * 划免疫 

计划免疫是根据小儿的免疫特点和传染病发生的情况而制订的免疫程序，通过有计划地使用 
生物制品进行预防接种，以提高人群的免疫水平、达到控制和消灭传染病的目的。按照我 国卫生 
部的规定，婴儿必须在1岁内完成卡介苗，脊髓灰质炎三价混合疫苗，百日咳、内喉、破伤风类毒素 
混合制剂，麻疼减毒疫苗及乙型肝炎病毒疫苗接种的基础免疫(表 3-：! 根据流行地区和季节，或 
根据家长自己的意愿，有时也进行乙型脑炎疫苗，流行性脑脊髓膜炎疫苗.风疹疫苗、流感疫苗.0思 
腺炎疫苗，甲型肝炎病毒疫苗、水痘疫苗、流感杆菌疫苗、肺炎疫苗，轮状病毒疫苗等的接种 t 
预防接种可能引起一些反应:,0)卡介苗接种后2周左右局部可出现红肿浸润,8~12周后会 g 
痂。若化脓形成小溃疡，腋下淋巴结肿大，可局部处理以防感染扩散，但不可切开引流„②脊髓 
灰质炎三价混合疫苗接种后有极少数婴儿发生腹泻，但多数可以不治自愈。③目 'U 咳，内喉，破 




6 岁 _ 麻疹疫苗 g 种 _ 百内破 混合制剂复种 _ 

伤风类毒素混合制剂接种后局部可出现红肿、疼痛或伴低热、疲倦等.偶见过敏性皮疹、血管性 
水肿=若全身反应严重.应及时到医院诊治。④麻瘆疫苗接种后，局部一般无反应.少数人可在 
6-10 日内出现轻微的麻疹，予对症治疗即可。⑤乙型肝炎病毒疫苗接种后很少有不良反应 。个 
别人.对有发热或局部轻痛,不必处理。 

四、儿童心理卫生 

tt 界卫生组织 (WHO) 给健康所下的定 义是: 不仅是没有疾病和病痛,而且是个体在身体上、 
精神上 ，社 会上的完满状态。由此可知，心理健康和身体健康同等重要。 

1. 习惯的培养 

(1) 睡眠习惯:①应从小培养儿童有规律的睡眠习惯?■虐 UL 童居室应安静、光线应柔和，睡 
前避免过度 兴奋; ③儿童应该有相对固定的作息时间，包括睡眠;④婴儿可利用固定乐曲催眠人 
睡.不拍、不摇、不抱，不可用喂哺 催眠; ⑤^证充足的睡眠时间:⑥培养独自睡觉。 

(2) 进食习惯 :①按 时添加 辅食; ②进食量根据小儿的自愿,不要强行喂食•，③培养定时、定 
位(位置)、自己 用餐; ④不偏食、不挑食、不吃零食;⑤饭前洗手;⑥培养用餐礼貌。 

(3) 排便 习惯: 东西方文化及传统的差异,对待大小便的训练意见绝对不同。我囯多数的家 
长习惯于及早训练大 小便; 而西方的家长一切均顺其自然。用尿布不会影响控制大小便能 力姆' 
培养。 

(4) Ji 生习 惯:从 婴儿期起就应培养良好的卫生习惯，定时洗澡、勤剪指甲、勤换衣裤，不随 
地大小便。3岁以后培养小早晚刷牙、饭后漱口、食前便后洗手的习惯。儿童应养成不喝 
生水.不食掉在地上的食物和未洗净的瓜果、不随地吐痰、不乱扔瓜果纸屑的良好卫生习惯= 

2. 社会适应性的培养从小培养儿童良好地适应社会的能力是促进儿童健康成长的重要 
内容之一。儿童的社会适应性行为是各年龄阶段相应神经心理发展的综合表现,与家庭环境、 
育儿方式 JL 童性别、年龄、性格密切相关。 

(1) 独立能力 ：应在 日常生活中培养婴幼儿的独立能力.如自行进食，控制大小便、独自睡 
觉，自 ti 穿衣鞋等:，年长儿则应培养其独立分析、解决问题的能力。 

(2) 控制情 绪：儿 童控制情绪的能力与语言，思维的发展和父母的教育有关。婴幼儿的生活 
耑嬰依靠成人的帮助，父母及时应答儿童的需要有助于儿童心理的正常发育：儿童常因要求不 
能满足而不能控制自己的情绪.或发脾气，或发生侵犯行为,故成人对儿童的要求与行为应按社 
会标准或？以满足.或加以约束,或预 ft 性的处理问题.减少儿童产生消极行为的机会 .. 用诱导 
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(3) 意志 :在日 常生活、游戏、学习中应该有意识地培养儿童克服困难的：®志,增强其14觉、 
坚持、果断和自制的能力。 

⑷ 社交能 力:从 小给予儿童积极偷快的感受，如喂奶时不断抚摸 孩子； 与孩子眼对眼微笑 
说话; 抱孩子,和其说话、唱 歌; 孩子会走后,常与孩子做游戏、讲故事.这些都会增强孩子 1 +j 周 m 
环境和谐一致的生活能力-_注意培养儿童之间的互相友爱，鼓励孩子帮助朋友，倡导善良的品 
德。在游戏中学习遵守规则 ，团 结友爱，互相谦让，学习与人相处-_ 

(5) fii】 造能 力:人 的创造能力与想象能力密切有关。启发式地向儿童提问题，引导儿童自己 
去发现问题和探索问题，可促进儿童思维能力的发展。通过游戏、讲故事、绘両、听音乐.表演、 
自制小玩具等可以培养儿童的想象能力和创造能力 = 

3. 父母和家庭对儿童心理健康的作用 父母的教养方式和态度，与小儿的亲密®儿 
童个性的形成和社会适应能力的发展密切相关。从小与父母建立相依感情的儿迸， H 后会有 a 好 
的社交能力和人际关系;父母对婴儿的咿呀学语作出及时的应答可促进儿 ffl 的语 H 和社6性吣答 
能力的 发展; 婴儿期与母亲接触密切的儿童，其语言和智能发育较好。父母采取民主方式教 W 的 
儿童善与人交往，机灵、大胆而有分析思考 能力; 反之，如父母常打骂儿童，则儿童缺乏自信心.向辟 
心，他们的戒备心理往往使他们对他人的行为和意图产生误解 c 父母过于溺爱的儿童缺乏独立性、 
任性.且情绪不稳定 3 父母是孩子的第一任老师，应提高自身的素质, H 行一致,以身作则教 ft 儿 VR - 

五、 定期健康检* 

0~6岁的散居儿童和托幼机构的集体儿童应进行定期的健康检查，系统观察小 儿:的 生长发 
育、营养状况,及早发现异常,采取相应干预措施。 

1- 新生儿访视于新生出生28天内家访3~4次,高危儿应适当增翁家访次数，主耍由杜 
区卫生服务中心的妇幼保健人员实施。家访的目的是早期发现问题，及时指导处理.，降低新生 
儿的发病率或减轻发病的程度。家访内容包括:①了解新生儿出生情况; .® 職宗后的生活 情况； 
③预防接种 情况; ④喂养与护理 指导; ⑤体重 测量; ⑥体格检查.，重点应注意有无产伤、黄疽、畸 
形、皮肤与脐部感染等;⑦咨询及指导。如在访视中发现严重问题应立即转医院诊治。 

2 - 儿童保健门诊应按照各年龄期保健需要，定期到固定的辑滅卫生服务中心儿童保健科 
进行健康检查，通过连续的纵向观察可获得个体儿童的体格生长和社会心理发育趋势，以早期 
发;现问题，给予正确的健康指导。定期检査的频度:6个月以内婴儿每月1次 ,7-12 个月婴儿则 
2 ~ 3 个月检査1次,高危儿、体弱儿宜适当增加检査次数。生后第2年，第3年每6个籍1次，3 
岁以上每年1次。定期检查的内容包 括:① 体格测量及评价,3岁后每年测视力.血压I次;②全 
身各系统体格 检查; ③常见病的定期实验室检查，如缺铁性贫血、寄生虫病等，对临床可疑的疾 
病，如尙偻病、微量元素缺乏、发育迟缓等应进行相应的进一步检査。 

六、 体格锻炼 

1- 户外活动一年四季均可进行户外活动。户外活动可増加儿童对冷空气的适应能力，提 
高机体免 疫力; 接受日光直接照射还能预防佝偻病。带婴儿到人少、空气新鲜的地方,开始户外 
活动时间由每日1~2次，每次10 〜 15分钟，逐渐延长到1~2 小时; 冬季户外活动时仅暴露面、手 
部，注意身体保暖。年长儿除恶劣天气外，鼓励多在户外玩耍。 

2. 皮肤锻炼 

⑴ 婴儿皮肤按 摩:按 摩时可用少量婴儿润肤霜使之润滑，在婴儿面部、胸部、腹部、背部及 
四肢有规律的轻柔捏握,毎日早晚进行，每次15分钟以上。按摩可刺激皮肤，有益于循环，呼吸， 
消化功能及肢体肌肉的放松与活动;同时也是父母与婴儿之间最好的情感交流方式之一 

(2) 温水浴:温水浴可提高皮肤适应冷热变化的能力，还可促进新陈代谢，增加食欲，冬季 



应注意室温、水温，做好温水浴前的准备工作，减少体表热能散发。 

(3) 擦浴:7~8个月以后的婴儿可进行身体擦浴。水温 32~33t， 待婴儿适应后 ，水温 可逐渐 
降至26丈。先用毛巾浸入温水，拧至半干，然后在婴儿四肢做向心性擦浴，擦毕再用干毛巾擦至 
皮肤微红。 

(4) 淋浴: 适用于3岁以上儿童，效果比擦浴更好。每日1次，每次冲淋身体20〜40秒钟，水 
温 35~36T ，浴后用干毛巾擦至全身皮肤微红。待儿童适应后，可逐渐将水温降至26 〜 28T：。 

3. 体育运动 

(1) 婴儿被动操: 被动操是指由成人给婴儿做四肢伸屈运动，可促进婴儿大运动的发育、改 
善全身血液循环,适用于2~6个月的婴儿，每日1~2次为宜。 

(2) 婴儿主 动操: 7~12个月婴儿大运动开始发育,可训练婴儿爬、坐、仰卧起身、扶站、扶走、 
双手取物等动作。 

(3) 幼儿体操：12~18个月幼儿学走尚不稳时，在成人的扶持下，帮助幼儿进行有节奏的活 
动。18个月至3岁幼儿可配合音乐，做模仿操。 

(4) 儿童体操:如广播体操、健美操,以增进动作协调性，有益于肌肉骨骼的发育。 

(5) 游戏、田径与球 类:年 长儿可利用器械进行锻炼，如木马、滑梯，还可进行各种田径、球 
类、舞蹈、跳绳等活动。 


七、意外事故预防 

儿童意外伤害是5岁以下儿童死亡的首位原因，但是可以预防的。 

1 . 窒息与异物吸入 3个月以内的婴儿应注意防止因被褥、母亲的身体、吐出的奶液等造 
成的 窒息; 较大婴幼儿应防止食物、果核、果冻、纽扣、硬币等异物吸入气管。 

2. 中毒 保证儿童食物的清洁卫生，防止食物在制作、储备、出售过程中处理不当所致的细 
菌性食物中毒。避免食用有毒的食物，如毒蘑菇、含氰果仁(苦杏彳二、桃仁、李仁等)、白果仁（白 
果二酸)、河豚、鱼苦胆等。药物应放置在儿童拿不到的 地方; 儿童内服、外用药应分开放置，防止 
误服外用药造成的伤害。 

3. 外伤 婴幼儿居室的窗户、楼梯、阳台、睡床等都应置有栏杆，防止从高处跌落。妥善放 
置沸水、高温的油和汤等，以免造成烫伤。教育儿童不可随意玩火柴、煤气等危险物品。室内电 
器、电源应有防止触电的安全装置。 

4. 溺水与交通事故 教育儿童不可独自或与小朋友去无安全措施的江河、池塘玩水。教育 
儿童遵守交通规则。 

5. 教会孩子自救 如家中发生火灾拨打119 , 遭受外来人的侵犯拨打 no , 意外伤害急救拨 






第四章儿科疾病诊治原则 


第一节 儿科病史采集和体格检查 


儿科的病史采集、体格检查和记录在内容、程序、方法以及分析判断等方面具有自身的特 
点，故在要求上与成人有一定差别。熟练掌握与此有关的方法和技巧,是开展儿科临床诊疗丁. 

!作的基础= 

IS 学 6V 进步以及^体诊疗水平的提高，对医师运用系统医学知识、临，末基本技能及.:确的 
临床系统思维提出了更高的要求,熟练而规范地采集病史和进行体格检查并正规书写病历，对. 
培养临床综合能力和确立疾病的诊断十分重要。临床实验室的发展和医疗诊断设备的史新，为 
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, 病的重要基础，病历记录则是最重要的医疗证据 c 

值得注意的是，如遇急诊或危重患者,应在简要评估病情的前提下先抢救，待患者病情铯定 
I后再进行完整的病史采集和全面的体格检查 

一、病史采集和记录 

病史采集要准确。其要点是认真听、重点问,关键是从家长或监护人提供的信息中发'现对 
病情诊断有用的线索。在病史询问过程中态度要和蔼亲切，语言要通俗易懂，要注童与家长的 
沟通，要让家长感觉到医护人员对孩子的关爱,以取得家长和孩子的信任，同时要尊重家长和孩 
子的隐私,并为其保密。切不可先入为主,尤其不能用 暗示: 的语言或语气诱导家长主观期望的 
回窖，这样会给诊断造成困难。病史采集的内容包括： 

1. 一般内容正确记录患儿的姓名、性别、年龄(采用实际年龄:新生儿记录天数，婴儿 i 己， 
录月数，1岁以上记录几岁几 个月） 、种族、父母或抚养人的姓名、职业、年龄、文化程度、家庭住址 
和(或)其他联系方式(如电话),病史叙述者与患儿的关系以及病史的可靠程度。 

2■主诉用病史提供者的语言概括主要症状或体征及其时间。例如“间歇腹痛3天' ‘寸寺 
续发热5天”。 

3. 现病史为病历的主要 部分。 详细描述此次患病的情况，包括 f: 要症状、病情发展和 
诊 '冶紐 要特 81 注 ® 以下几 点：① 主要症状要仔细询问.耍； i:®: 问出疝状的持? J:, 如咳嗽 
的询问应包括 :持续 S 还是间 断性； 剧烈还是 轻咳； 单声或连续性 、阵 发性咳嗽；有无鸡鸣样 
吼良 枝*及 其性状 ；咳嗯:在一日中何时较重；有无伴随症状及诱 因等； ②有 鉴别: g 义的衍 
关症状，，包括阴性症状，也要询问并记录在病 史中； ③病后小儿的一般情况，如精神状态、吃 
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治疗的患者要询问用药情况，如药物名称、剂量'给药方法、时间'治疗的效果及有无+良反 
应等 .. 

4. 个人史包括出生史'喂养史、生长发育史，根据不伺的年龄和不同的疾病在询问时各有 
侧重详略。 

⑴ 出生史:母孕期的情况;第几胎第几产，出生 体重; 分挽时是否足月、早产或过 期产； 生产 
j -3 ,1, \ W u If 分情况等新生儿和 ] ,1| 1 IVMI 沖 

或智能发育迟缓等，更应_ r 解围生期的有关情况。 




(2) 喂 养史: 母乳喂养还是人工喂养或混合喂养、以何种乳品为主、配制方法、喂哺次数及 
量、断奶时间，添加辅食的时间、品种及数量.进食及大小便情况。年长儿.还应注意了解有无挑 
食、偏食及吃零食的习惯。了解喂养情况对患有营养性或消化系统疾病的小儿尤为重要， 

(3) 生长发 育史: 常用的生长发育指标有体重和身高以及增长情况，前囟关闭及乳牙萌出时 
间等; 发育过程中何时能抬头、会笑、独坐、站立和走路;何时会有意识地叫爸爸、妈妈学龄儿 
童还应询问在校学习成绩和行为表现等。 

5. 既往史包括既往患病史和预防接种史： 

(1) 既往病 史:® 详细询问既往患过的疾病.患病时间和治疗结果。应着重了解传染病史. 
如过去曾患过麻疹而此次有发热、皮疹的患儿.在综合分析时应多考虑其他发热出疹性疾病:认 
真 r 解有无药物或 a 物过敏史.并体細记最，以供治疗时参考,_长儿或病程较长的疑难病 

应对各系统进行系统回顾。 

：2) 接种 史：对 常规接神的疫苗均应逐-•抑问.何时进行 过钶 种爾防接抻.具体次败. 

有无反应。接种非常规的疫苗也应记录= 

6. 家族史家族中有无遗传性、过敏性或急、慢性传染病 患者； 如有，则应详细了解与患儿 
接触的情况。父母是否近亲结婚、母亲分娩情况、同胞的健康状况(死亡者应了解原因和死亡年 
龄)。必要时要询问家庭成员及亲戚的健康状况、家庭经济情况、居住环境、父母对患儿.的关爱程 
度和对患儿所患疾病的认识等。 

7. 传染病接触史疑为传染性疾病者，应详细了解可疑的接触史，包括患儿与疑诊或确诊 
传染病者的关系、该患者的治疗经过和转归、患儿与该患者的接触方式和时间等。了解父母对 
传染病的认识和基本知识也有助于诊断。 

二体格检查 

为了获得准确无误的体格检查资料，在采集病史时要创造一种自然轻松的氛围，以尽可能 
取得患儿的合作,而医师的表现是决定父母和孩子合作程度的主要因素。 

(-) 体格检查的注意事项 

1. 询问病史时就应该开始和患儿建立良好的关系。微笑、呼患儿的名字或小名、乳名，用表 
扬语言鼓励患儿或用手轻轻抚摸他，可以使患儿消除紧张 心理; 也可用听诊器或其他玩具逗患 
儿玩耍，以消除或减少患儿的恐惧，取得患儿的信任和合作;并同时观察患儿的精神状态、对外 
界的反应及智能情况。 

%' 为增加患儿的安全感，检査时应尽量让患儿与亲人在一起,婴幼儿可坐或躺在家长的怀 
里检查,检査者顺应患儿的体位。 

3. 检查的顺序可根据患儿当时的情况灵活掌握。由于婴幼儿注意力集中时间短.因此在体 
格检査时应特别圮住以下要点:安静时先检查心肺听诊、心率、呼吸次数或腹部触诊等易受哭闹 
影响的项目，一般在患儿开始接受检查时 进行; 容易观察的部位随时检查，如四肢、躯干、骨骼、 
全身浅表淋巴 结等; 对患儿有刺激而患儿不易接受的部位最后检査，如口腔、咽部等.有疼痛的 
部位也应放在最后检査。 

4. 检査时态度和蔼，动作轻柔，冬天时双手及所用听诊器胸件要温暖=检查过程中既要全 
面仔细，又要注意保暖,不要过多暴露身体部位以免着凉。对年长儿还要照顾他(她) fl. 的害羞 
心理和自尊心 

5. 对急症或危重抢救病例,应先重点检查生命体征或 f 疾病有关的部位,全面的体格检查 
最好在病情稍稳定后进行 iter 边抢救边检査 

6. 小儿免疫功能差，为防止交叉感染,应先清洗双手，使用一次性或消毒释翁压 舌板; 检查 
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(二）检查方法 

1. —般状况在询问病史的过程中，留心观察小儿的营养发育情况、神志、表情、对周隅事 
物的反应、皮肤颜色、体位、行走姿势和孩子的语言能力等，由此得到的资料较为真实，可供正确 
判断一般情况 c 

2. —般测量包括体温、呼吸、脉搏、血压，还有身长、体重、头围、胸 围等： 

(1) 体温 :可根 据小儿的年龄和病情选用測溫方 法:① 腋下测 温法: 最常用，也最安金、方他， 
但测量的时间偏长 s 将消毒的体温表水银头放在小儿腋窝中，将上臂紧压腋窝，保持5~10分钟. 
36~37尤为 正常。 ②口腔测温法 :准确 、方便，保持3分钟，37^为正常，用于神志淸楚而 W . 配合 
的6岁以上小儿。③肛门内测 温法: 测温时间短，准确。小儿取侧卧位，下肢屈曲，将已涂满润 
滑油的肛表水银头轻轻插人肛门内 3~4 cm ， 測温3~5分钟 ,36.5 〜 37.5^ 为正常，1岁以内小儿、不 
合作的儿童以及昏迷、休克的患儿可采用此方法。④耳内测温法 :准确 、快速，不会造成交叉感 
染，但仪器贵：目前临床上比较少用 = 

(2) 呼吸、脉搏 :应在 小儿安静时进行。小儿呼吸频率可通过听诊或观察腹部起伏而得，也 
可将棉花少许置于小儿鼻孔边缘，观察棉花纤维的摆动而得。要同时观察呼吸的节律和深浅: • 
对年长儿一般选择较浅的动脉，如桡动脉来检查脉搏，婴幼儿亦可检查股动脉或通过心脏听诊 
来对比检测。要注意脉搏的速率、节律 、强 弱及紧张度。各年龄组小儿呼吸脉搏正常值见表 4-1 = 



表 4-1 

各年龄小儿呼吸、脉搏{次/分） 


年龄 

呼吸 

脉搏 

呼吸：脉搏 

新生儿 

40-45 

120-140 

1:3 

<1岁 

30-40 

110-130 

1 : 3~1 : 4 

1 〜 3岁 

25-30 

100-120 

1 : 3~1 : 4 

4~7岁 

20-25 

80-100 

1:4 

8-14# 

18-20 

70-90 



(3) 血 压:测 量血压时应根据不同的年龄选择不同宽度的袖带，袖带的宽度通常赶 
度的1/2〜2/3。袖带过宽时测得的血压值较实际值偏低，过窄时则较实际值为高。新当 
多普勒超声监听仪或心电监护仪测定血压，也可用简易潮红法测 量:测 量时使患婴仰 
带包裹于腕部(或踝部）以上，然后用加压绑带从肢体远端指(趾)尖向上，连续包裹至 
气使压力达 200 mmHg 或收缩压正常高限以上，将压力绑带去除，只见手或足的皮肤. 
后以每秒钟降低 5 mmHg 的速度放气，当气带远端手(或足）的皮肤刚出现潮红时，即 
若有严重贫血、水肿及明显低温，则可影响观察结果。年龄越小，血压越低。不同年齿 


为上臂长 
儿多采用 
卜位，将气 
〔带处 ，打 
J 泛白，然 
7平 均压； 
小儿血压 


的正常值可用公式推算:收缩压 ( mmHg ) =80+( 年龄 X 2); 舒张压应该为收缩压的2/3。 mmH g 与 
kPa 的换算为: ramHg 测定值 +7.5=kPa 值。 

3- 皮肤和皮下组织应在自然光线下观察才准确。在保暖的前提下仔细观察身体各部位 
皮肤的颜色,有无苍 A '黄染 、发绀、潮红、皮疹、疲点(斑)、脱屑、色素沉着,毛发有无异常，触摸皮 
肤的弹性 、皮 下组织及脂肪的厚度，有无水肿及水肿的性质。 

4.淋巴结包括淋巴结的大小，数目、活动度、质地、有无粘连和（或)压痛等，颈部、耳后、 
枕部、腹股沟等部位尤其要认真检査，正常情况下在这些部位可触及单个质软的黄 .豆大 小的淋 
B 结，活动，无压痛。 


5. 头部 


(1) 头颅 :观察 大小.，形状，必要时测 tt 头围; 前囟大小及紧张度，有无 M 陷或隆起；小婴儿要 
观察有无枕秃和颅骨软化、血肿或烦骨缺损等。 

(2 面部: 有无特殊面容，眼距宽窄，鼻梁高低，注意双耳的位置和形状等 



(3) 眼、耳、鼻:有无眼睑水肿、下垂、眼球突出、斜视、结膜充血、眼分泌物、角膜混浊及瞳孔 
大小、形状、对光反射。检查双外耳道有无分泌物、局部红肿及外耳牵 拉痛; 若怀疑有中耳炎时 
应用耳镜检查鼓膜情况 ： 观察菇形,注意有无琛翼扇动、鼻腔分泌物及通气情况。 

(4) 口腔 ：口唇 色泽有无苍白、发绀、干燥、口角糜烂、疱疹。口腔内颊黏膜、牙龈、硬腭有无 
充血、溃瘍、黏膜斑、鹅口疮，腮腺开口处有无红肿及分泌物，牙齿数目及龋齿数，舌质、舌苔颜 
色。咽部检査放在体格检查的最后进行，医师一手固定小儿头部使其面对光源，一手持压舌板， 
在小儿张口时进入口腔，压住舌后根部，利用小儿反射性将口张大暴露咽部的短暂时间，迅速观 
察双侧扁桃体是否肿大，存无充血、分泌物、脓点、假膜及咽部有无溃疡、充血、滤泡增生、咽后壁 
脓肿等情况。 

6. 颈部颈部是否软，有无斜颈、短颈或颈蹼等畸形，颈椎活动 情况； 甲状腺有无肿大，气管 
位置; 颈静脉充盈及搏动情况，有无颈肌张力增高或弛缓等。 

7. 胸部 

( 1 ) 胸廓:注意有无鸡胸、肋骨串珠、肋膈沟、肋缘外翻等佝偻病的 体征; 胸廓两侧是否对称， 
心前区有无隆起，有无桶状胸、漏斗胸，肋间隙饱满、凹陷、增宽或变窄等。 

(2) 肺: 视诊应注意呼吸频率和节律有无异常，有无呼吸困难和呼吸深浅 改变; 吸气性呼吸 
困难时可岀现吸气性凹陷，即锁骨上窝、胸骨上窝、肋间隙和剑突下在吸气时向内凹陷;呼气性 
呼吸困难时可岀现呼气延长。触诊在年幼儿可利用啼哭或说话时进行。因小儿胸壁薄，叩诊反 
响比成人轻，故叩诊时用力要轻或可用直接叩诊法，用两个手指直接叩击胸壁。听诊时正常小 
儿呼吸音较成人响，呈支气管肺泡呼吸音，应注意听腋下、肩胛间区及肩胛下区有无异常，因肺 
炎时这些部位较易听到湿性啰音。听诊时尽量保持小儿安静，小儿啼哭后深吸气时容易闻及细 
湿啰音。 

(3) 心: 视诊时观察心前区是否隆起，心尖搏动强弱和搏动范围，正常小儿心尖搏动范围在 
2~3cm 2 之内，肥胖小儿不易看到心尖搏动。触诊主要检查心尖搏动的位置及有无震颤，并应注 
意出现的部位和性质(收缩期、舒张期或连续性)。通过叩心界可估计心脏大小、形状及其在胸腔 
的位置，叩诊心界时用力要轻才易分辨清、浊音界线，3岁以内婴幼儿一般只叩心脏左 右界; 叩左 
界时从心尖搏动点左侧起向右叩，听到浊音改变即为左界，记录为第几肋间左乳线外或内几厘 
米； 叩右界时先叩出肝浊音界，然后在其上一肋间自右向左叩，有浊音改变时即为右界，以右胸 
骨线(胸骨右缘）外几厘米记录。各年龄小儿心界参考表4-2。小儿心脏听诊应在安静环境中进 
行，听诊器的胸件要小:：小婴儿第一心音与第二心音响度几乎相等;随年龄的增长，心尖部第一 
心裔较第二心晋响， ffU •心底部第二心音超过第一 心音： 小儿时期肺动脉瓣区第二心音比主动脉 
/：.ix Mi .iwvi^rixu)， 有时可出现吸气性第二心音分裂。学龄前期及学龄期儿童常于肺动 
脉辮区或心尖部听到生理性收缩期杂音或窦性心律不齐= 


表 4-2 各年龄小儿心界 


一 年 龄 左界 

<1 乳线外卜 2cm 

1~4岁 左乳线外 lcm 

5 〜 12岁 左乳线上或乳线内 0.5~lcm 

>12岁 左乳线内 0.5~lcm 


右胸骨旁线与右胸骨线之间 
接近右胸骨线 

右胸骨线__ 


8. 腹部视诊在新生儿或消瘦小儿常可见到肠型或肠蠕动波，新生儿应注意脐部有无分泌 
物、出血、炎症、脐疝大小。触诊应尽量争取小儿的合作，可让其躺在母亲怀里或在哺乳时进行， 
检查者的手应温暖、动作轻柔如小儿哭闹不止，可利用其吸气时进行快速扪诊检奄有无压 
痛时主要观察小儿的表情反应，不能完全依靠小儿的回答 c 正常婴幼儿肝脏可在肋缘下1〜 2rm 




处扪及 ，尤 软尤 h ?:« ; 6 〜 7 岁后在肋下不可触及小婴儿偶可触及牌脏边缘 = 叩诊可采敁叩 
诊法或间接叩诊法，其检查内容与成人相同 = 小儿腹部听诊有时可闻及肠鸣音亢进，如有血管 • 
杂音时应注意杂音的性质、强弱及部位： 

9. 脊柱和四肢注意有无畸形、躯干与四肢的比例和佝偻病体征，如“0”形腿或“X”形腿. 
手镯、脚镯样变,脊柱侧 弯等; 观察手、足指(趾)有无杵状指、多指(趾)畸形等= 

10. 会阴、肛门和外生殖器观察有无畸形(如先天性无肛、尿道下裂、两性畸形)、肛 裂； 女 
孩有无阴道分泌物、畸 形; 男孩有无隐睾,包皮过长、过紧,鞘膜积液和腹股沟 疝等： 

11. 神经系统根据病种、病情、年龄等选择必要的检查： 

(1) 一般检 查:观 察小儿的神志、精神状态、面部表情、反应灵敏度、动作语言能力 、有尤 异常 
行为等： 

(2) 神经反 射:新 生儿期特有的反射，如吸吮 s 射、拥抱反射钉胳神找 
反射有其年龄特点，如新生儿和小婴儿期提睾反射，腹壁反射较弱或不能引出，但跟脑反射九 
进，并可出现踝 阵挛; 2岁以下的小儿巴宾斯基征 （BaWnski 征）可呈阳性,但一侧阳性， 另一饭 
阴性则有临床意义 ： 

(3) 脑膜刺激征 :如颈 部有无抵抗、 Kemig 征和 Brudzinski 征是否阳性，检查方法同成人，由 
于小儿不配合，要反复检査才能正确判定。正常小婴儿由于在胎内时屈肌占优势，故生后头几 
个月 Kemig 征和 Brmizinski 征也可阳性。因此,在解释检查结果的意义时一定要根据病情、结 
合年龄特点全面考虑。 

㈢体格检查记录方法 

体格检查项目虽然在检查时无一定顺序_，但结果 ig 录应 按上 雄顺序书写; 不仅? 日性体征应 
'挺录,重要的阴性体征结果也要记录。 

第二节儿科疾病治疗原则 

儿童阶段是一个生长发育的连续过程，不同年龄阶段的小儿生理、病理和心理特点各异，在 
发病原因、疾病过程和转归等方面与成年人有不同之处，因此在疾病的治疗和处理上须充分考 
虑年龄因素。不同年龄小儿的表达能力不同,更增加了儿科医护人员治疗过程中观察和判断的 
难度。由于小儿起病急,变化快，容易并发一个甚至多个器官或系统病变，故治疗措施既要适时、 
全面，又要仔细、突出 重点; 且在疾病的治疗过程中较成年人更需要爱心、耐心和精湛的医术，任 
何一个不恰当的处理方法或方式都可能对小儿生理和心理等方面产生较长久甚至终身的不良 
影响，要求儿科瞄床工作者必须熟练掌握护理、饮食、用药和心理等各方面的治疗技术，使患儿 
身心顺利康复。 


一、护理原则 

在疾病治疗过程中，儿科护理是极为重要的一个环节，许多治疗操作均通过护理丁.作来实 
施。良好的护理在促进患儿康复中起着很大的作用。护理工作不仅是护的I:作，儿科|«_设 
关心和熟悉护理工作,医护密切协作,以提高治疗效果。 

1 . 细致的临床观察临床所观察到的患儿不典型的或细微的表现，都应考虑其可能存在的 
病理基础。如婴儿哭爾可 K 是正常的生理要求,也.可能是疾病的表现.细致的观察是鉴别两# 
的关键。 

2. 合理的病室安排病室要整齐，清洁、安静、舒适，空气新鲜.流通，温度适宜 r 为提高 
治疗和护理的质量，可按年龄，病种，病情轻重和护理要求合理安排病房及 病区： <1/按年龄分 
病 区：如 新生儿和早产儿病室，年长儿病室.小婴儿病室等;@按病种分病区：将同类患儿.集中 




管理,传染病则按病种 隔离; ③按病情分 病房： 重危者收住抢救监护病室,恢复期患儿可集中 
于一室= 

3. 规律的病房生活保证充足的睡眠和休息很重要.观察病情应尽量不影响患儿的睡眠. 
尽可能集中时间进行治疗和诊断操作.定时进餐 3 

4. 预防医源性疾病等①防止交叉感 染：医 护人员在接触患儿前后均应 Sfe 手.病室耍定时 
清扫、 消毒; ②防止医源性感染 :正确 、规范地应用导尿、穿刺等各种治疗方法.定时检查消毒设 

发生; ③防止意外的发生:医护人屏梭彥、处理完毕后要及时拉好床 
品，如体温表、药杯等用毕即拿走，以免小儿玩耍误伤，喂药、喂奶要将婴儿抱起，避免呛咳.呕吐 
引起窒息 3 

■ 饮食治疗原则 

根据病 W 选择适当的饮食有助于治疗和不当的饮食可使病情加重.其至危及生命： 
母乳喂养儿应继续喂以母乳: 

1. 乳品1_?希释乳 :供新 生儿、早产儿 t 用： 3) 脱脂奶 :半脱 脂或全脱脂奶.脂肪含世只 
供腹泻时或消化功能差者短期 食用; ③酸 奶: 牛乳加酸或经乳酸杆菌发酵成酸奶.其蛋内凝块 
小、易消化.供®泻及消化力弱的患儿 食用: D 豆奶: 适用于乳槠不酎受和牛乳过敏的小儿:⑤无 
乳梂奶粉( F 含乳糖 含蔗糖 iffi 萄糖聚合体麦芽糖糊祜农糖浆)长期51泻有乳糖不定的 
婴儿应使用无乳糖 奶粉; ⑥低苯丙氨酸奶粉 :用于 确诊为苯丙酮尿症的婴儿。 

2. — 般膳食①普通饮食 :采用 易消化、营养丰富、热能充足的 食物; ②软食 :将食 物烹调 
得细、软、烂,介于普通饮食 和半锍 质饮食之间，如稠粥、烂饭、面条、馒头、肉末、鱼羹等,使之易 
予销化，适用于消化功能尚未完全恢复或咀嚼能力弱的患儿;_流质饮食4藥半流摊歡或羹 
状，介于软食和流质饮食之间，由牛乳、豆浆、稀粥、烂面、蒸蛋羹等组成，可另加少量饼干、面包. 
适用_于?肖化功能尚弱,不能咀嚼吞咽大块固体食物的患儿•，④流质 饮食: 全部为液体.如牛乳、豆 
浆、米汤、蛋花汤、藕粉、果汁、牛肉汤等,不需咀嚼就能吞咽.且易于消化吸收,适用于高热、消化 
系统疾病、急性感染、胃肠道手术后的患儿,亦用于鼻饲。流质饮食供热能与营养素均低， R 能 
短期应用。 

3. 特殊膳食①少渣 饮食: 纤维素含量少，对胃肠刺激性小，易消化，适用于胃肠感染、肠 
炎患儿- ②无 盐及少盐饮 ft： :无盐饮食每丨丨食物屮含盐 ill- 在 3g 以下，烹调膳食不另加 食盐； 
少盐饮食则每天额外供给 lg 氯化钠，供心力衰竭和肝、肾疾病导致的水肿患儿食用=③贫血 
饮食 ：毎日 增加含铁食物.如动物血.动物肝、各种肉类等，④高蛋白膳 食:在 一日二+餐中添加 
富含蛋白质的食物，如鸡蛋.鸦、瘦肉.肝或豆制品等.适用于营养不良、消耗性疾病 患儿： $低 
脂肪饮 食：膳 食中不用或禁用油脂、肥肉等.适用于肝病患儿。⑥低蛋白 饮食： 膳食中减少蛋 
白质含量 .W 禆类！ (ii.4 钤薯.甜课.水汜等4充热 M. 用于尿毒症、肝性狼病和急性译炎的少尿 
期患儿 © 低热能饮食 ：一日 王餐的普通饮食中减少脂肪和糖类的含跫.又要保证蛋内质和 
维 'k* 的耑嬰量.可选用鱼.蛋，豆类 .g ; 菜肉淬 . m 于单纯性肥胖违的*儿：龙代綱专 
用饮食：如 不穴乳 搪食物 用于半乳糖血症患儿，低苯丙氨酸奶用于苯丙 i (尿症患； L. 槠尿病饮 
食等- 

4. 检查前饮食在进行某些实验室检査前对饮食有特别的要求 .如: ①潜血膳食:连续3 
大食用+含肉类.动物肝脏，血和绿叶蔬菜等的饮食，用于消化道出血的检查;②胆囊造影 膳食： 
用高蛋高脂肪膳食，如油煎荷包蛋等使胆诞排空.以检查胆璣和胆管功能:③干 膳食: 食用米 
饭、馒头，鱼，肉等含水分少的食物，以利于尿浓缩功能试验和12小时尿细胞计数等检查 

5. 禁食 W 消化道出血或术后等原因不能进食 if 小儿,应注意静脉供给热量.并注意水.电 





•: 


第四章儿科疾病诊治原则 


药物治疗原则 

药物是治疗疾病的一个重要手段，而药物的过敏反应、不良反应和毒性作用常对机体产生 
不良影响=生长发育中的小儿因器官功能发育尚不够成熟、健全，对药物的毒、副作用较成年人 
更为 敏感： 小儿疾病多变，选择药物须慎重，更要求剂量恰当，因此必须充分了解小儿药物诒疗 
的特点，掌握药物的性能、作用机制、毒副作用，适应证和禁忌证，以及精确的剂 a 计算和适当的 


(-) 小儿药物治疗的特点 

由于药物在体内的分布受体液的 pH、 细胞膜的通透性、药物与蛋白质的结合程度、药物在 
肝脏内的代谢和肾脏排泄等因素的影响，小儿期的药物治疗具有下述特点： 

1. 药物在组织内的分布因年龄而异 如巴比妥类，吗啡、四环素在幼儿脑浓度明显高于年 
长儿。 

2. 小儿对药物的反应因年龄而异 吗啡对新生儿呼吸中枢的抑制作用明显高于年长儿，麻 
黄碱使血压升高的作用在未成熟儿却低得多。 

3. 肝脏解毒功能不足 特别是新生儿和早产儿，肝脏酶系统发育不成熟，对某些药物的代 
谢延长，药物的半衰期延长，增加了药物的血浓度和毒性作用。 

4. 肾脏排泄功能不足 新生儿，特别是未成熟儿的肾功能尚不成熟,药物及其分解产物在 
体内滞留的时间延长，增加了药物的毒、副作用。 

5. 先天遗传因素 要考虑家族中有遗传性疾病史的患儿对某些药物的先天性异常反应；对 
家族中有药物过敏史者要慎用某些药物。 


(_二）药物选择 

选择用药的主要依据是小儿年龄，病种和病情，同时要考虑小.儿对药物的特殊反盧和.药物 



副作用外，过 a 使用抗生素还容易引起肠道菌群失衡，使体内微生态紊乱，引起真菌或耐药菌感 
染; 对群体和社会来讲，广泛，长时间地滥用广谱抗生素,容易产生微生物对药物的耐受性，进而 
对人们的健康产生极为有害的 影响： 临床应用某些抗生素时必须注意其毐、副作用，如肾毒1生、 
对造血功能的抑制作用等： 

2. 肾上腺皮质激素短疗程常用于过敏性疾病、重症感染性疾 病等; 长疗程则用于治疗肾 
病综合征.某些血液病，自身免疫性疾病等 ： 哮喘、某些皮肤病则提倡局部用药。在使用中必须 
重视其副作用:①短期大 M 使用可掩®病坫.故诊斯太!!；!_时.-般 不用; ②较长期使用可抑制骨 
前生长，影响水、电解质、蛋内质.脂肪代谢,也可引起血压增高和库欣综 合征; ③长期使用除以 
上副作用外，尚可导致肾上腺皮质萎缩，可降低免疫力，使病灶扩散;④水痘患儿禁用糖皮质激 
素，以防加重病情-„ 

3. 退热药一般使用对乙酰氨基酚和布洛芬，剂量不宜过大,可反复使用。婴儿不宜使用 
阿司匹林,以免发生 Reye 综合征。 

4. 镇静止惊药在患儿高热、烦躁不安、剧咳不止等情况下可考虑给予镇静药。发生 t 京厥 
时可用苯巴比妥、水合氯醛、地西泮等镇静止惊药 = 

5. 镇咳止喘药婴幼儿一般不用镇咳药，多用祛痰药口服或雾化吸人,使分泌物稀释、易于 
咳 '出。 哮喘患儿提倡局部吸人0 2 受体激动剂类药物,必要时也可用茶碱类，但新生儿、小婴儿 
慎用。 




可适当使用保护肠黏膜的药物，或辅以含双歧杆菌或乳酸杆菌的制剂以调节肠道的微生态环 
境。小儿便秘一般不用泻药，多采用调整饮食和松软大便的通便法。 

7. 乳母用药阿托品、苯巴比妥、水杨酸盐等药物可经母乳影响哺乳婴儿，应慎用。 

8. 新生儿、早产儿用药幼小婴儿的肝、肾等代谢功能均不成熟，不少药物易引起毒、副反 
应，如磺胺类药、维生素 K, 可引起高胆红素血症，氣霉素可引起“灰婴综合征”等，故应慎重= 

(三） 给药方法 

根据年龄、疾病及病情选择给药途径、药物剂型和用药次数，以保证药效和尽 M 减少对患儿 
的不良影响。在选择给药途径时，应尽 M 选用患儿和患儿家长可以接受的方式给药。 

1. 口服法是最常用的给药方法。幼儿用糖浆、水剂、冲剂等较合适，也可将药片捣碎后加 
糖水吞服，年长儿可用片剂或药丸。小婴儿喂药时最好将小儿抱起或头略抬高，以免呛咳时将 
药吐出。病情需耍时可釆用毋饲给药。 

2. 注射法注射法比口服法奏效快，但对小儿刺激大，肌内注射次数过多还可造成臀肌挛 
缩，影响下肢功能，故非病情必需，否则不宜采用。肌内注射部位多选择臀大肌外上方;静脉推 
注多在抢救时 应用; 静脉滴注应根据年龄大小、病情严重程度控制滴速。 

在抗生素应用时间较长时，提倡使用序贯疗法，以提高疗效和减少抗生素的副作用。 

3. 外用药以软赀为多，也可用水剂、混悬剂、粉剂等。要注意小儿用手抓摸药物，误入眼、 
口引起意外。 

4. 其他方法雾化吸入 常用; 灌肠法小儿采用不多，可用缓释 栓剂; 含剂、漱剂很少用于小 
龄儿，年长儿可采用。 

(四） 药物剂量计算 

小儿用药剂量较成人更须准确。可按以下方法 计算： 

1. 按体重计算是最常用、最基本的计算方法，可算出每日或每次需用量 :每日 （次)剂量= 
患儿体重 （kg)x 每日（次)每千克体重所需药量。须连续应用数日的药，如抗生素、维生素等，都 
按每日剂量计算，再分2~3次 服用; 临时对症治疗用药，如退热药、催眠药等，常按每次剂量计算。 
患儿体重应以实际测得值为准。年长儿按体重计算如已超过成人量，则以成人量为上限。 

2. 按体表面积计算此法较按年龄、体重计算更为准确，因其与基础代谢、肾小球滤过率 
(glomerular filtration rate,GFR) 等生理活动的关系更为密切。小儿体表面积计算公式为： 

如体重矣 30kg, 小儿的体表面积 （m 2 ) =体重 （kg) x 0.035+0.1; 

如体重 >30kg, 小儿的体表面积 (m 2 )=[ 体重 （kg)-30 ] xO.02+1.05。 

3. 按年龄计算剂量幅度大、不需十分精确的药物，如营养类药物等可按年龄计算，比较简 
单易行： 

4. 从成人剂置折算小儿剂谊=成人剂 ffl： x 小儿体重 （kg)/50, 此法仅用于未提供小儿剂 
M 的药物，所得剂 fi— 般都偏小,故不常用= 

采用上述任何方法计算的剂蛰，还必须与患儿具体情况相结合，才能得出比较确切的药物 
用1,如新生儿或小婴儿肾功能较差 ，一般 药物剂盘宜 偏小; 但对新益儿耐受较强的药物，如苯 
巴比妥，则可适当增大 用量; 重症患儿用药剂量宜比轻症患儿大;须通过血脑屏障发挥作用的药 
物，如治疗化脓性脑膜炎的磺胺类药或青霉素类药物剂量也应相应增大< 用药目的不同•剂量 
也不同，如阿托品用于抢救中毒性休克时的剂蛩要比常规 剂量大 几倍到几十倍 

四、心观治杼原则 

儿童心理治疗是指根据传统的和现代的心理分析与治疗理论而建立的系统治疗儿童精神 
问题的方法，可分为个体心理治疗、群体治疗和家庭治 疗等; 包括儿童心理、情绪和行为问题、精 
神性疾病和心身性疾病等。 




Sfl 着医学模式的转变，对小儿的心理治疗或心理干预不再仅仅是儿童心理学家和儿童精神 
病学家的I作，而应该贯穿于疾病的珍治 过程中 由于心理 IS 岽儿科疾病的治疗屮的 
重要性和普遍性越来越明显，要求儿科工作者在疾病的治疗中重视各种心理因素，学习儿莖心 
理学的基本原理，掌握临床心理治疗和心理护理的基本方法。 

儿童的心理，情绪障碍,如焦虑、退缩、抑郁和恐怖等，常常发生在一些亚急性、慢性非感染 
' 性疾病的病程中，尤其是在神经系统、内分泌系统、消化系统、循环和泌尿系统等疾病，在门珍及 
住院治疗的过程中容易发生心理和情绪 障碍： 心理和情绪®碍既是疾病的后果，又可能是(史病 
情加重或是使治疗效果不佳的原因之一：心身性疾病产生的一些突出症状，如慢性头痛、腹痛、 
腹泻等常与器质性病变相交织，使已经存在的疾患变得更加顽固和复杂 5 

常用的心理治疗包括支持疗法、行为疗法、疏泄法等,对初次治疗者要细心了解、观察.不强 
求儿童改变其行为以适合治疗者的意愿,要尊重儿童有 (?! 我改善的潜在能力，以喑示和循循善 
诱帮助儿童流泄其内心郁积的压抑，激发其情绪释放，以减轻其心理和精神障碍的程度，促进原 
!发病的康复= 

患病使小儿产生心理负担，又进人陌生的医院环境，容易焦虑、紧张甚至恐怖。常见的症教 
为出现哭闹或沉默寡言、闷闷不乐,有的患儿拒谈、拒绝治疗或整夜不眠。安静、舒适和整洁的 
环境、亲切的语言、轻柔的动作、和蔼的面孔和周到的服务是改善患儿症状的关键。护理人员应 
通过细1[的观察使心理护理个体化，获得患儿的信任和配合，促进疾病的痊愈和身心的康复 5 

五、伦理学原则 

患者应当享有治疗权、知情权、不受伤害权、自主权和隐私权，保护和实现这些权利是医学 
I 道德和伦理学的基本要求。近十余年来，伦理问题受到高度重视。儿科医务人员必须考虑儿科 
工作的特点和患儿及其家属的心理.、社会需要，在医疗过程中注意与成人治疗的区别，需要加强 
ffe 理学的视角，在工作中不断地学会站在患者的角度多为患者着想并且配合护理工作費开展医 
疗X作,以规范化的医疗服务于临床，堪人性化的服务让患者满意、放心，本着为患儿终身负责 
的精神，做好每项医疗护理工作。 

1. 自主原则与知情同意现代儿科学比较强调儿童在医疗选择上的自主权，伦理学认为， 

I 一个行为个体是否应该具有医疗选择的自主权，并不取决于行为个体的年龄，而取决于行为个 
体是否具有行为能力。儿童有愿望，有能力体现个人自主权,而医师有责任在诊疗、预防及科研 
等各个领域对儿童自主权予以尊重。 

2. 体检的伦理学问题青春期是人生的重要转折期，处于青春发育期的青少年虽然还没有 
成年，但已经具备行为 能力; 躯体、心理都是一个逐渐成熟的过程,这需要医务工作者不要忽视 
及医学伦理学的角度去思考，从而使青春期儿童的诊疗更具人性化 s 对于青春期儿童，应注意 

I尊重保密和保护个人隐私;尊重儿童自主权，这对敏感的青春期儿童尤为重要 c 

在 it 无遮挡的情况下对患儿暴露体检是忽视儿童隐私权的表现。在体检中，应注意避免暴 
露与检查无关的部位，并使患儿乐于 配合; 在检查异性、畸形患者时，医师要注意态度庄重 ; . 


第三节儿童液体平衡的特点和液体疗法 

•• 小儿液体平衡的特点 

体液是人体的重要组成部分，保持其生理平衡是维持生命的重要条件。体液中水、电解质、 
酸碱度、渗透压等的动态平衡依赖于神经、内分泌、呼吸，特别是肾脏等系统的正常调节■功能 
小儿的水、电解质、酸碱及食物成分按单位体重的进出量大，尤其是婴儿在生后数月内肾功能不 



如成人健全，常不能抵御及纠正水或酸碱平衡紊乱,其调节功能极易受疾病和外界环境的影响 
而失调。由于这些生理特点，水、电解质和酸碱平衡紊乱在儿科临床中极为常见。 

(-) 体液的总置与分布 

体液分布于血浆、组织间隙及细胞内，前两者合称为细胞外液。年龄越小，体液总量相对越 
多,这主要是间质液的比例较高，而血浆和细胞内液量的比例则与成人相近=在妊娠早期，胎儿 
单位体重水的比例相当大，随着妊娠的进程.胎儿体内实质部分逐渐增加，水的比例进行性下 
降。在胎儿期 .25 周时体液占体重的85%,其中细胞外液占60%;28周时占体重的80%;在足月 
儿,体液总 fl 占体重的72%~78%,在新生儿早期.常有体液的迅速丢失，可达体重的5%或更多. 
即所谓的生理性体重下降,此时婴儿逐渐适应宫外环境。经此调节后,体液约占体重的6 5 % . 在 
8岁时达成人水平(60%)_-体液占体重的比例在婴儿及儿童时期相对保持恒定.这意味着此时 
体内脂肪及实质成分的增加与体液总 fi 的增加是呈比例的。在青春期，开始出现因性别不同所 
致的体内成分不同。正常性成熟男性肌肉总量较多而脂肪较少，而女性则有较多的脂肪、较少 
的肌肉组织。由于体内脂肪在男女性别间的差异，体液总量在男性占体重的60%,而在女性为 
55%。不同年龄的体液分布见表4-3。 


表 4-3 不同年龄的体液分布（占体重的％) 


年龄 


细胞外液 


细胞内液 

总量 

血浆 

间质液 

足月新生儿 

78 

6 

37 

35 

1岁 

70 

5 

25 

40 

2〜14岁 

65 

5 

20 

40 

成人 

55-60 

5 

10-15 

40-45 


Q 体液的电解质组成 

细胞内液和细胞外液的电解质组成有显著的差别。细胞外液的电解质成分能通过血浆精 
确地测定。正常血浆阳离子主要为 Na+、K*、Ca 2 * 和 Mg>, 其中 Na+ 含量占该区阳离子总量的 
90%以上，对维持细胞外液的渗透压起主导作用。血浆主要阴离子为 cr、HCO〖 和蛋白，这3种 
阴离子的总电荷与总阴离子电位差称为未确定阴离子 Urndeteraiined an i on ,UA)， 主要由无机硫 
和无机磷、有机酸，如乳酸、酮体等组成。组织间液的电解质组成除 C/ 含量较血浆低一半外， 
其余电解质组成与血浆相同。细胞内液的电解质测定较为困难，且不同的组织间有很大的差异= 
细胞内液阳离子以 K*、Ca 2 *、M# 和IV为主，其中 K* 占78%。阴离子以蛋白质、 HCO;、HPO；' 
和 cr 等离子为主。 

㈢小儿水的代谢特点 

健康小儿尽管每天的水和电解质摄人量有很大的波动,但体内液体和电解质的含量保持着 
相对的稳定，即水的摄入童大致等于排泄童： 

1. 水的生理需要量水的需要量与新陈代谢、摄人热食物性质.经肾柿出 
性失水.活动量及环境溫度有关：儿童水的需要量大，交换率快.其主要原因为小儿 

活动量大 JU 本新陈代谢 旺盛; 摄人热量、蛋白质和经肾排出的溶质量均较高；体表面积相对大' 
呼吸频率快，使不显性失水较成人多:细胞组织增长时需积蓄水分，也可增加水的摄人.，但以■每 
天计算，其量是很少的 s 按体重计算，年龄越小，每 日需水 M 越多： 不同年龄小儿每日所®水量 
见表 4-4. ¥•期新生儿每 H 需液量见新生儿章节. 

2. 水的排出机体主要通过肾（尿）途径排出水分，其次为经皮肤和肺的不显性尖水和沿 
化道（粪)排水，另有极少量的水 8T: 存于体内,供新生组织 增长。 正常情况下，水通过皮肤和肺的 
蒸发，即不显性失水，主要用于调节体温。汗液属显性失水.，也是调节体温的重要机制，与环境 



年龄 

需水置 （ml/kg) 

年龄 

需水量 （ml/kg) 

<1岁 

120-160 

4~9岁 

70~110 

1~3岁 

100-140 

10~14岁 

50-90 

温度及机体的散热机制有关 = 不显性失水常不引起注意,但在较小的早产儿其垃是相当 nj ■观的 c 
每天人体产生热量的1/4左右是通过皮肤和肺蒸发水分而丧失的,且往往是失去纯水，不含电解 
质=小婴儿，尤其是新生儿和早产儿，要特别重视不显性失水量,新生儿成熟度越低 、体表 而积 
越大、呼吸頻率越快、体温及环境温度越髙、环境的水蒸气压越小以及 活动坫 越大.不 M 性失水 
量就越多 5 不显性失水量不受体内水分多少的影响，即使长期+进水， f 几沐 Oi 会动 l.li 纟 jl 织 K 化 
产生的和组织中本身含有的水分来抵偿，故在供给水分时应将其考虑在常规补液的总 M •内 ； 小 

儿不同年龄的不显性失水量见表4-5。 




表 4-5 不同年龄的不显性失水量 


不同年龄或体重 

不显性失水量 [ml/tkg.d)] 

!不同年龄或体重 

不显性失水置 [ml 彳 kg-d)] 



>1500g 

26 

750〜1000 g 

82 

婴儿 

19〜24 

1001〜 1250g 

56 

幼儿 

14-17 

1251~1500g 

46 

儿童 

12-14 


/•Wt# 泄水的速度较成人快，年龄越小,出人量相对越多。婴儿每日水的交换量为细胞外液量 
的1/2,而成人仅为1/7,故婴儿体内水的交换率比成人快3~4倍。因婴儿对缺水的耐受力差，在病 
理情况下，如进水不足同时又有水分继续丢失对 t 由于肾脏的浓缩功能有限，将比成人更易脱水。 

3. 水平衡的调节肾脏是唯一能通过其调节来控制细胞外液容量与成分的重要器官。蛋 
白质的代谢产物尿素、盐类(主要为钠盐)是肾脏主要的溶质负荷，必须有足够的尿量使其排出^ 
肾脏水的排出与抗利尿激素 （ADH) 分泌及肾小管上皮细胞对 ADH 的反应性有密切关系。正常 
引起 ADH 分泌的血浆渗透压阈值为 280mO sm /L, 血浆渗透压变化1%~2%即可影响 ADH 分泌。 
当液体丢失达总量的8%或以上时, ADH 分泌即显著增加，严重脱水使 ADH 增加呈指数 变化。 

小儿的体液调节功能相对不成熟。正常情况下,水分排出的多少主要靠肾脏的浓缩和稀释 
功能调节=肾功能正常时，水分摄人多，尿量 就多; 水分入量少或有额外的体液丢失 （如 大齿出 
汗'呕吐、腹泻）而液体补充不足时，机体即通过调节肾功能以提高尿比重，减少尿量的方式来 
排@沐内的代谢废物，最终使水的丢失减少。小儿年龄越小，肾脏的浓缩和稀释功能越不成熟 e 
新生儿和幼婴由于肾小管重吸收功能发育尚不够完善,其最大的浓缩能力只能使尿液渗透 压:浓 
缩到约 700mO S m/L (比重 1.020), 即在排出 lmmnl 溶质时需带出 1.0-2.0ml 水； W 成人的浓缩能 
力可使渗透; : 1_(达到 MOOmOsm/L (比重 1.035), 只需 0.7ml 水即可排出 lmmol 溶质，因此小儿在排 
泄同等 S 溶质时 所需水 量较成人为多，尿量相对较多。当人水量不足或失水堡增加时，易超过 
肾脏浓缩能力的哏度，发生代谢产物滞留和高渗性脱水：另一方面，正常成人可使秘液稀释到 
50~100m0 sm /L (比重 1.003), 而新生儿出生1周后肾脏稀释能力虽可达成人水平，徂由于肾小 
球滤过串低，水的排泄速度较 S ,若摄人水1过多又易致水肿和低钠血症年龄越小.肾脏排钠、 
排酸.产氨能力也越差，因而也容易发生高钠血症和酸中毒 .. 

-• 水4电解质 f 衡失调 

㈠ 脱水 

是指水分摄人不足或丢失过多所引起的体液总量尤其是细胞外液量的减少。脱水时除丧 




失水分外，尚冇钠、钾和其他电解质的丢失 r 体液和电解质的丟失的严重程度取决于丢失的速 
度及幅度 w 和电解质的种类反映 丫水 f 吨解妃卞耍是納 ）_i 对忠失韦 

1. 脱水的程度 脱水的程齡浪 你柳 to 分比來表小， M 冰的 
和电解质的丢失而 ih# 阵实质部分的减少 i ^ aU r (^^ m ^' ki ：' y ^± 及脱水体征，在临床如 
患者无近期的体 m 记彔.体重下降的百分比常可通过体检及询问病史估计：一般根据前囟、眼 
窝的凹陷与否，皮肤弹性、循环情况和尿 M 等临床表现综合分析判断(表 4-6 ) ; 常将脱水程度分 
为三 度： 


表 4-6 脱水的症状和体征 


心率增快 
脉搏 
血厂 11 
皮肤池'注 
皮肤弹性 


前囟 

黏脱 


眼泪 

呼吸 

尿泣 


轻度(体重的5%) 

尤 

可触及 

正常 

正常 

正常 

正常 

湿润 

有 

正常 

正常 


中度(体重的10%) 

有 

可触及(减弱） 
直立性低血压 
正常 

轻度降低 

轻度凹陷 

干燥 

有或无 

深，也可快 

少尿 _ 


重度 { 体重的15%) 

明显减弱 
低血压 

减少，出现花纹 

降低 

凹陷 

非常干燥 
无 

深和快 

无尿或严重少尿 


( 1 ) 轻度 脱水: 表示有3%~5%的体重减少或相当于30〜 50ml/kg 的体液 减少； 

(2) 中度 脱水: 表示有5%~10%的体重减少或相当于 50~100ml/kg 的体液 减少； 

(3) 重度 脱水: 表示有10%以上的体重减少或相当于 100~120ml/kg 的体液减少。 

中度与重度脱水的临床体征常有重叠，有时使估计单位体重液体丢失难以精确彳十算= 

2. 脱水的性质脱水的性质常常反映了水和电解质的相对丟失量，临床常根据血清钠及 
血浆渗透压水平对其进行评估^血清电解质与血浆渗透压常相互关联，因为渗透压很大程度上 
取决于血清阳离子，即钠离子=低渗性脱水时血清钠低于 130m mO l/L ; 等渗性脱水时血清钠在 
130 〜 150 m mol/L; 高渗性脱水时血清钠大于 150mniol/L。 但在某些情况下，如发生在糖尿病患者 
存在酮症酸中毒时，因血糖过高或在患者应用甘露醇后，血浆渗透压异常增高,此时的高渗性脱 
水也可发生在血清钠水平低于 150mmol/L 的情况下。临床上以等渗性脱水最为常见，其次为低 
渗性脱水，高渗性脱水 少见。 

脱水的不同性质与病理生理、治疗及预后均有密切的关系 .. 详细的病史常能提供估计失水 
性质与程度的信息，故应详细询问患者的摄入摄与排出量、体重变化、排尿次数及频率、一般状 
况及儿童的性情改变。当患儿有腹泻数天，摄人水 M 正常而摄人钠盐极少时，常表现为低渗性 
脱水；挡高热数天而摄入水很少时，将配方奶不正确地配成高渗或使用高渗性液体时，可出现高 
钠 血症； 当使用利尿剂、有肾脏失盐因素存在而摄人又不足时，可出现低钠血症。但是，当患儿 
有原发性或继发性肾源性城崩症而水的摄人受限时，也可能发生高渗性脱水。一般腹泻的大便 
M 低渗，随着低渗液体的部分口服补充，使最终的脱水呈等渗性. 

3. 临床表现在等渗性脱水,细胞内外无渗透压梯度，细胞内容置保持原状，临床表现视脱 
水的轻重 ifri 异，临床表现在很大程度 h 取决于细胞外液的丟失量。应注意在严重营养不良儿往 
往对脱水程度估计过重-眼窝 FI 陷常被家长发现，其恢复往往是补液后最早改善的体征之一 

在低渗性脱水，水从细胞外进人细胞内，使循环容量•在体外丢失的情况下，因水向细胞内转 
移逍进一步减少，严重者可发生血压下降，进展至休克 T 由于血 m 下降，内脏血管发生反射性收 
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缩,肾血流量减少，肾小球滤过率减低，尿量减少，出现氮质 血症。 肾小球滤过率降低的另一后 
I果是进人肾小管内的钠离子减少,因而钠离子几乎全部被重吸收,加之血浆容量缩减引起酸固 
酮分泌增加，钠离子的重吸收更为完全，故尿中钠离子、氯离子极度减少，尿比重降低 = 若继续 
补充非电解质溶液，则可产生水中毒、脑水肿等严重后果。由于低渗性脱水时细胞外液的减少 
I程度相对较其他两种脱水明显，故临床表现多较严重。初期可无口渴的症状，除一般脱水现象， 
如皮肤弹性降低、眼窝和前因凹陷外，多有四肢厥冷、皮肤花斑，血压下降、尿量减少等休克症 
I状=由于循环血量减少和组织缺氧，严重低钠者可发生脑细胞水肿，因此多有嗜睡等神经系统 
症状，甚至发生惊厥和昏迷。当伴有酸中毒时常有深大 呼吸; 伴低血钾时可出现无力、腹胀，肠 
梗阻或心律 失常; 当伴有低血钙、低血镁时可出现肌肉抽搐、惊厥和心电图异常等： 

在髙渗性脱水，水从细胞内转移至细胞外，使细胞内外的渗透压达到平衡，其结果是细胞内 
容量降低=而此时因细胞外液得到了细胞内液体的补充，使临床脱水体征并不明显，皮肤常站 i 
暖 '有揉 面感; 神经系统可表现为嗜睡，但肌张:力较高,反射活跃，由于细胞外液钠浓度过高，渗 
透压增，，使体内抗利尿激素分泌增多，肾脏重吸收较多的水分，结果 使尿量 减少。细胞外液渗 
透压增高后,水由细胞内渗出以调节细胞内外的渗透压，结果使细胞内液减少。因细胞外液减 
j 少并不严重，故循环衰竭和肾小球滤过率减少都较其他两种脱水轻。由于细胞内缺水，患儿常 
：有剧烈口渴、高热、烦躁不安、肌张力增高等表现,甚至发生惊厥。由于脱水后肾脏负担明 jfiU 曾 
加,既要尽量重吸收水分，同时又要将体内废物排出体外，如果脱水继续加重，最终将出现氮质 
血症。 

C) 钾代谢异常 

人体内钾主要存在于 细廊内 ，细胞内钾浓度约为 JSOmkMJ 田胞液疋常血清钾维..持在. 
Stf-lQmmol/L, 它在调节细胞的各种功能中起重要作用。 

1. 低钾血症 当血 清钾浓度低于 3.5_ol/L 时称为低钾血症。 

⑴病 因:低 钾血症翻 S. 床较为多见，其发生的主要原因有 : ①钾的摄人量不足。@由消化 
道丢失 过多; 如呕吐、腹泻、各种引流或频繁灌肠而又未及时补充钾。③肾脏排出 过多：如酸妒 
毒等所致的钾从细胞内释出，随即大量地由肾脏 排出。 临床常遇到重症脱水，酸中毒患 JLjt 清 
钾在正常范围,缺钾的症状也本明显，当输入不含钾的溶液后，由于血浆被稀释，钾随尿量的增 
姻而 排岀; 酸中毒纠正后钾则向细胞内转移;糖原合成时可消耗钾。由于上述原因，使血清钾下 
降，并出现低钾症状。此外肾上腺皮质激素分泌过多，如库欣综合征、原发性醛固 酮 增多症、糖 
尿病酮症酸中毒，甲状腺功能充进、低镁、大量利尿、碳酸酐酶抑制剂的应用和原发性肾脏失钾 
性疾病如肾小管性酸中毒等也可引起低钾。④钾在体内分布异 常:如 在家族性周期性瘫痕，患 
者由于钾由细胞外液迅速地移人细胞内而产生低钾血症。⑤各种原因的碱中毒。 

⑵_表 现:低 钾血症的临床表现不仅决定于血钾的浓度，而更重耍的是缺钾纖 
度= 当血清钾下降 lmmol/L 时，体内总钾减少巳达10%~30%,此时大多数患儿能耐受。起病缓 
慢者，体内缺钾虽达到严重的程度,而临床 症状本 一定很重。一般当血清钾低于 3mmol/L 时即 
可出现症状，包 括:① 神经肌 肉：神 经肌肉兴奋性降低，表现为骨骼肌，平滑肌及心肌功能的改 
变，如肌肉软弱无力，重者出现呼吸肌麻痹或麻痹性肠梗阻、胃扩张;膝反射、腹壁反射减弱或消 
失=②心 血管: 出现心律失常，心肌收缩力降低、血压降低,甚至发生心力 衰竭； 心电阁表现为 T 
波低宽，出现 U 波' QT 间期延长, T 波倒置以及 ST 段下降等。③肾 损害: 低钾使肾脏浓缩功能 
m . imm . M 者有碱中毒 s 状; 长期低钾可致肾单位硬化，问 质纤维 化.細现 ••邊 忭竹 
盂肾炎很难区分。此外，慢性低钾可使生长激素分泌减少。 

(3). 低钾血症的治 疗:低 钾的治疗主要为补钾 t 一般每天可给钾 3mmol/kg, 严重低钾# «J 给 
4~6mmol/kg 0 补钾常以静脉输人，但如患者情况允许， I I服缓慢补钾更安全。应积极治疗原发病， 
控制钾的进一步丢失：静脉补钾时应精确计算补充的速度咭浓度，因细胞对钾的恢复速率有- 


I 制，即使在严重低钾患者快速补钾也有潜在危险，包括引起致死性心律失常。肾功能障 
i 时影响钾的排出，此时应见尿才能补钾。在补钾时应多次监测血清钾水平，有条件者给 
〖监护。一般补钾的输注速度应小于每小时 0.3mmol/kg， 浓度小于 40mmol/L(0.3%) o 当低 
「碱中毒时,常伴有低氣,故采用氣化钾液补充可能是最佳策略。 

高钾血症血清钾浓度多 5.5mmol/L 时称为高钾血症。 

) 病因 ：高钾 血症常见病因 有:① 肾衰竭、肾小管性酸中毒、肾上腺皮质功能低下等使排钾 
D 休克、重度溶血以及严重挤压伤等使钾分布异常;③由于输人含钾溶液速度过快或浓度 


0临床 表现: 高钾血症的主要表现 为:① 心电图异常与心律失常:高钾血症时心率减慢而 
IJ， 可出现室性期前收缩和心室颤动，甚至心搏停止。心电图可出现高耸的 T 波、 P 波消失 
S 波群增宽、心 室颤动 及心脏停搏等。心电图的异常与否对决定是否需要治疗有很大帮助 
&、肌肉症状 :高钾 血症时患儿精神萎靡、嗜睡、手足感觉异常、腱反射减弱或消失，严重者 
:现弛缓性瘫痪、尿潴留，甚至呼吸麻痹= 

(3) 高钾血症的治疗（图 4-1): 髙血钾时，所有的含钾补液及口服补钾必须终止，其他隐性的 
来源，如抗生素、肠道外营养等也应注意。当血钾 >6~6.5mmol/L 时，必须监测心电图以评估心 
失常情况。高血钾治疗有两个基本目标 :①防 止致死性心律失常;②去除体内过多的钾。为 
减少心律失常而采取的降低血钾的措施往往是快速有效的，但是并不能去除体内过多的钾： 
谏降低窩钾引赶的心徐尖常风险的措施包括 :通过 快速静脉应用5%碳酸氢納 3~5ml/kg， 或 




上述方法都只是短暂的措施，体内总钾并未显著减少。将过多的钾从体内清除的措施包括:采 
用离子交换树脂(如聚磺苯乙烯)、血液或腹膜透析，或连续血液净化 （ CB p) 等，这些措施效果常 
较明显。此外，对于假性醛固酮增多症，应用氢氯噻嗪常有效。 

(三）酸碱平衡紊乱 

正常儿童血 pH 与成人一样，均为 7.4, 但其范围稍宽，即 7.35-7.45 0 人体调节 pH 在较稳定 
的水平取决于两个机 制:① 理化或缓冲机 制:作 为保护过多的酸或碱丢失;②生理 机制： 主耍为 
肾脏和肺直接作用于缓冲机制,使其非常有效地发挥作用。血液及其他体液的缓冲系统主耍包 
括两个方面，即碳酸、碳酸氢盐系统和非碳酸氢盐系统。在血液非碳酸氢盐系统主嬰为血红蛋 
I白、有机磷及无机磷，血浆蛋白占较少部分。在间质液几乎无非碳酸氢盐系统。在细胞内液，碳 
酸、碳酸氢盐及非碳酸氢盐系统均起作用，后者主要由有机磷蛋白及其他成分组成。 

酸碱平衡是指正常体液保持一定的 [H+ ] 浓度。机体在代谢过程中不断产生酸性和碱性物 
质，必须通过体内缓冲系统以及肺、肾的调节作用使体液 p H 维持在 7.40(7.35-7.45), 以保证机 
体的正常代谢和生理功能。细胞外液的 pH 主要取决于血液中最重要的一对缓冲物质，即 HCO,- 
和氏(；0 3 两者含量的比值。正常 HC0J*H 2 C0 3 比值保持在20/1。当某种因素促使两者比值 
发生改变或体内代偿功能不全时，体液 pH 即发生改变，超出 7.35-7.45 的正常范围，出现酸碱 
平衡紊乱。肺通过排出或保留 C0 2 来调节血液中碳酸的浓度，肾负责排酸保钠。肺的调节作 
用较肾快，但两者的功能均有一定的限度。肺呼吸功能障碍，使 《) 2 排 出过少或过多，使血浆中 
h 2 co 3 的量增加或减少所致的酸碱平衡紊乱，称为呼吸性酸中毒或碱中毒。若因代谢紊乱使血 
浆中 H 2 C0 3 的量増加或减少而弓I起的酸碱平衡紊乱，则称为代谢性酸中毒或碱中毒。出现酸碱 
平衡紊乱后,机体可通过肺、肾调节使 HC0 3 7H ; C0 3 的比值维持在20/1,即 pH 维持在正常范围内， 
称为代偿性代谢性(或呼吸性)酸中毒(或碱中 毒); 如果 HC0；/H 2 C0 3 的比值不能维持在20/1,即 
pH 低于或高于正常范围，则称为失代偿性代谢性(或呼吸性)酸中毒(或碱中毒)。常见的酸碱失 
衡为单纯性(呼吸性酸中毒、呼吸性碱中毒、代谢性酸中毒、代谢性碱中 毒); 有时亦出现混合性 = 

1. 代谢性酸中毒所有代谢性酸中毒都有下列两种可能之一:①细胞外液酸的产生 过多； 
©细胞外液碳酸氢盐丢失。前者常见有酮症酸中毒，肾衰时磷酸、硫酸及组织低氧时产生的乳 
18增多。后者是由于碳酸氢盐从肾脏或小肠液丢失，常发生于腹泻、小肠瘘管的引流等。腹 
泻大便常呈酸性，这是由于小肠液在肠道经细菌发酵作用，产生有机酸，后者与碱性肠液中 

吏最终大便仍以酸性为主。在霍乱患者，由于短期内大量肠液产生，大便呈碱性。代谢性 
酸，毒时主要的缓冲成分是碳酸氢盐，也可通过呼吸代偿使 PaC 0 2 降低，但通过呼吸代偿很 
少''能 使血液 pH 完全达到正常。呼吸代偿只是改善 P H 的下降（部分代偿)，完全代偿取决于 
肾脏酸化尿液,使血碳酸氢盐水平达到正常,再通过呼吸的重新调节，最终才能使血酸碱平衡 
达到正常。 

代谢性酸中毒的治疗:①积极治疗缺氧、组织低灌注、腹泻等原发 疾病; ②采用碳酸氢钠或 
乳酸钠等碱性药物增加碱储备，中和 [ 

一般主张当血气分析的 pH<7.30 时用碱性药物。所需补充的碱性溶液 mmol 数=剩余碱 （BE) 
负值X 0.3 X体重 (kg), 因5%碳酸氢钠 lml=0.6mmol, 故所需5%碳酸氢钠量 （ml) = (-BE) X 0.5 X 
体重 （kg),, —般将碳酸氢钠稀释成 14% 的溶液 输人; 先给予计算量的 1/2 ，复查血气后调整剂量。 
纠正酸中毒后钾离子进人细胞内，使血清钾降低，游离钙也减少,故应注意补钾、补钥。 

2_阴离子间隙在诊断单纯性或混合性酸中毒时，阴离子间隙常有很大的帮助。阴离间 
隙是主要测得阳离子与阴离子的差值。测得的阳离子为钠离子和钾离子，可测得的阴离子为氯 
离子和碳酸氢根。因钾离子浓度相对较低,在计算阴离子间隙时常忽略不计。 

阴离子间隙 =Na + -(Cr+HCO;)， 正常值为 12mmol/L (范围 . : 8~16mmol/L) 

阴离子蛋白、硫酸根和其他常规不测定的阴离子 的存在 ，疋常阴离子间隙为 







(12±4)mmol/L。AG 的增加几乎总是由于代谢性酸中毒所致 = 但是.不是所有的代谢性酸中毒 
均有 AG 増高 = AG 增高见于代谢性酸中毒伴有常规不测定的阴离子.如乳酸、闕体等增加。代 
谢性酸中毐不伴有常规不测定的阴离子增高时 AG 不增高.称 为高® 性代谢性酸中毒 ： 在髙 S 
性代谢性酸中毒，碳酸氢根的降低被氣离子所替代.而后者可通过血清电解质的测 
算阴离子间隙可发现常规不测定的阴离子或阳离子的异常增高： 

当代谢性酸中毒由肾小管酸中毒或大便碳酸《盐丢失引起时.阴离子间隙可以正常：当血 
浆碳酸氢根水平降低时 .a 离子作为伴随钠离子在肾小管重吸收的主要阴离子.其吸收率增加、 
血浆«离子増高.使总阴离子保持不变 

阴离子的 增加; 糖尿病患者的 _S 彳症酸中逛、乳酸性酸中毒、高血 
糖非酮症性昏迷、未定名的有机酸血症、 M 代谢障碍等均可使阴离子间隙增加。阴离子间隙增 
加也见于大 M 青霉素应用后.水杨酸中毒等。 

阴离子间隙降低在临床上较 少见。 可见于肾病综合征,此时血清白蛋白降低，而白蛋白在 
pH 7.4 时属阴离子。阴离子间隙增加及正常阴离子间隙代谢性酸中毒的原因见表 3 4 * * _ 7 。 


表 4-7 阴离子间隙增加及正常阴离子间隙代谢性酸中毒的原因 


阴离子间隙增加 （AG>16mmol/L) 

正常阴离子间隙 （AG=8 〜 16mmol/L) 

慢性肾功能不全 

近端、远端肾小管性酸中毒，伴有高钾血症的肾 

糖尿病酮症酸中遊 

小管性酸中毒 

静脉高营养 

腹泻 

遗传性氨基酸尿症 

IL 酸 f 主酸中毒 
中 毒:水 杨酸等 
饥饿 

碱的摄入 

i __ 


3. 代谢性碱中毒代谢性碱中毒的原发因素是细胞外液强碱或碳酸氢盐的增加。主要原 
因有: ①过度的氢离子丢失，如呕吐或胃液引流导致的氢离子和氯离子的丟失,最常见为先天 
性肥厚性幽门 狭窄; ②摄人或输人过多的碳酸氢盐:③由于血钾降低,肾脏碳酸氢盐的重吸收增 
加,原发性醛固酮增多症、库欣综合 征等; ④呼吸性酸中毒时.肾脏代偿性分泌氢，増加碳酸氢根 
重吸收.使酸中毒得到代偿，当应用机械通气.后，血&«) 2 能迅速恢复正常，而血浆 HCO; 含量 
仍高,导致代谢性碱 中毒; ⑤细胞外液减少及近端肾小管 HCOj 的重吸收增加。 

代谢 件披 的 ，：乂 i:: i:.:. 以 I'."：" *n 卜: 1 .; 

因为呼吸抑制时可出现低氧症状，后者又能刺激呼吸 ffl 过肾脏排出 
HCO; 使血 pH 降低，此时常见有碱性尿 （pH 可达8.5-9.0);当临床上同时存在低血锌和低血容 
量时,除非给予纠正,否则碱中毒常较难治疗 ： 

代谢性碱中毒无特征性临床表现。轻度代谢性碱中毒可无明显症状.重症者表现为呼吸抑 
制.精神软=当因碱中毒致游离钙降低时，可引起 抽搐; 有低血钾时，可出现相应的 1 在床 症状： 
血气分析见血浆 pH 增高 .PaCO; 和 HCO; 增高，常见低氯和低钾。典型的病例尿 呈喊性 ，但在严 
重低钾时尿液 pH 也可很低。 

代谢性碱中毒的治疗包括 :①去 除病因 ; (D 停用碱性药物，纠正水、电解质平衡失调;③静脉 
滴注生理 盐水; ④重症者给予氯化铵静脉 滴注; ⑤碱中毒时，如同时存在低钠、低钾和低鉍血症. 
常阻碍其纠正，故必须在纠正碱中毒时同时纠正这些离子的紊乱。 

4. 呼吸性酸中毒是原发于呼吸系统紊乱，引起肺泡 PC0 2 增加所致。临床上许多情况可 

导致血二氧化碳分压增加，包括呼吸系统本身的疾病，如肺炎、肺气肿、呼吸道阻塞（如异物、黏 

稠分泌物，羊水堵塞、喉头痉挛水肿)，支气管哮喘，肺水肿 J 市不张、肺萎陷、呼吸窘迫综合征等； 

胸部疾病所致呼吸受限,如气胸、胸腔积液，创伤和手术等_;神经-肌肉疾病.如重症肌无力、急性 


感染性多发性神经根炎、脊髓灰质 炎等； 中枢神经系统疾病，如头颅损伤、麻醉药中锦以及人 「.呼 
吸机使用不当、吸人 co 2 过多等。呼吸性酸中毒时通过肾脏代偿使血碳酸氣盐增加，同时伴存肾 
脏因酸化尿液、氯分泌增加 （C1- 与 NH; 交换）而致的血氯降低 = 在血 PaC0 2 <60mmH S 时，常 nj •通 
过代偿使 pH 维持正常。呼吸性酸中毒时常伴有低氧血症及呼吸 M 难高碳酸血症可引起血管 
扩张，颅内血流增加，致头痛及颅内压增高，严重高碳酸血症可出现中枢抑制，血 p H 降低 

呼吸性酸中毒治疗主要应针对原发病，必要时应用人工辅助通气。 

5_呼吸性碱中毒呼吸性碱中毒是由于肺泡通气过度增加致血二氧化碳分压降低，：其原 
发病因可为心理因素所致的呼吸过度、机械通气时每分通气量太大，也可见于水杨 酸中海 所致 
的呼吸中枢过度刺激、对 C0 2 的敏感性太高所致的呼吸增加。低氧、贫血、 C0 中毒时呼吸加快， 
也可使 PaC0 2 降低出现碱中毒。 

呼吸性碱中毒临床主要出现原发疾病所致的相应症状及体征。急性低碳酸血症可使神经 
肌肉兴奋性增加和因低钙所致的肢体感觉异常。血气分析见 pH 增加、 PaC0 2 降低、血 HC()r 浓 
度降低、尿液常呈碱性。 

呼吸性碱中毒的治疗主要针对原发病。 

6_混合性酸碱平衡紊乱当有两种或两种以上的酸碱紊乱分别同时作用于呼吸或代谢系 
统称为混合性酸碱平衡紊乱。当代偿能力在预计范围之外时，就应考虑存在混合性酸碱平衡紊 
乱。例如糖尿病酮症酸中毒患者同时存在肺气肿，呼吸窘迫综合征 （RDS) 患者有呼吸性酸中毒 
与代谢性酸中毒同时存在时。呼吸系统本身的疾病阻碍了通过降低 PaC0 2 的代偿机制，结果使 
pH 下降显著^当慢性呼吸性酸中毒伴有充血性心力衰竭时，如过度使用利尿剂可出现代谢性 
碱中毒，此时血浆 HCO; 水平和 pH 将高于单纯的慢性呼吸性酸中毒。肝衰竭时可出现代谢性 
酸中毒与呼吸性碱中毒，此时 pH 可能变化不大，但血浆 HC0 3 -和 PaC0 2 显著降低。 

混合性酸碱平衡紊乱的治疗包括••①积极治疗原发病，保持呼吸道通畅，必要时给予人 1: 辅 
助通气，使 pH 正常。②对高阴离子间隙 (AG) 性代谢性酸中毒，以纠正缺氧、控制感染和改善循 
环 为主; 经机械通气改善肺氧合功能后，代谢性酸中毒亦可减轻或纠正，仅少数患者需补碱性药 
物; 碱性药物应在保证通气的前提下使用。 P H 明显低下时应立即用碱性药物。 

7- 临床酸碱平衡状态的评估临床上酸碱平衡状态常通过血 pH、PaC0 2 &HC(); 飞项指 
标来评估与 PaC0 2 可直接测定, HC0 3 -虽能直接测定，但常常用血清总二氧化碳含 M， 通过 
算图估计。应该指出的是，一般血气分析仪只含测定 pH、PaC0 2 和 Pa0 2 三项指标的电极， HCO； 
是按 Henderson-Hasselhalch 方程计-算的。 PaC0 2 、HC0 3 _ 的变化与 pH 的关系可从表 4-8 分析、判断： 


表 4-8 酸碱紊乱的分析方法 
动脉血气测定 


i[HC0 3 -] 
代谢性酸中毒 
1 PaC0 2 代偿 
呼吸代偿 

临床举 例：酮 症酸中 
毒; 乳酸酸 中毒; 腹泻、 
肠液 丢失; 肾小管性酸 


t PaC0 2 

呼吸性酸中海 
tCHCO;] 代偿 
肾脏代偿 


碱中毒 （pH>7.40) 


T [ hco 3 - 3 

代谢性碱中毒 
t PaC0 2 代偿 
呼吸代偿 


临床 举例： 中枢呼吸抑临床举 例:呕 吐引起 H + 、 
制; 神经肌肉 疾病; 肺实 cr 丢失; 外源性 HCO； 
质性疾病等 摄人或输人过多等 


i PaC0 2 

呼吸性碱中毒 
,代偿 
肾脏代偿 

临床举例•.由丁•褚神因 
素或药物(如水杨酸）中 
毒所致的呼吸增快 




判断单纯的酸铽平衡紊乱并不困难 .pH 的变化取决于 PaC0 2 与 HCO； 的比值变化：在临床判断 
il-J . i! -l. v ^''； : il Jl Li. o'V ^ :i' 々 n U U U 

R:(r:.n 浪中山:，期!岛 r 问隙足“还足I第四，分沂盱吸或代兜代 d 々充分 


常用液体包括非电解质溶液和电解质溶液=其中非电解质溶液常用5%或10%葡萄糖液. 
因葡萄搪输人体内将被氣化成水，故属无张力溶液，电解质溶液包括氣化钠、氯化钾、乳酸钠、 
碳酸鉍钠 和以化 铵等，以及它们的不同配制液(表 4-9).- 


溶液 


血浆 

00.9%铽化钠 

② 5%或10%葡萄糖 

③ 5%碳酸氢钠 

④ 1.4%碳酸鉍钠 

⑤ 11. 2%乳酸钠 

⑥ 1.87%乳酸钠 

⑦ 10%氣化钾 

⑧ 0.9%氣化铵 
1:1含钠液 
1:2含钠液 
1:4含钠液 

2 :丨等张含钠液 

2:3:1含钠液 
4:3:2念钠液 


表 4-9 常用溶液成分 


035ml, 
®20ml, 
065ml, 
⑥ 35ml 
033ml, 
④或⑥ 1 


，② 65ml 
■② 80ml 


② 50ml, 
[7ml 

，② 33ml, 


渗透压或相对 
于血浆的张力 

300mOsm/L 

等张 

3.5 张 
等张 
6张 
等张 
8.9 张 
等张 
1/2张 
1/3张 
1/5张 
等张 

1/2张 

2/3张 


OHS 是世界卫生组织推荐用以治疗急性腹泻合并脱水的一种溶液，经临床应用取得了良好 
效果，对发胺屮阳家尤其适用。其理论基础是基于小肠的 NV - 葡萄糖偶联转运吸收机制，即小 
肠 I ..皮细胞刷状缘的膜 h 存在着 Xa *- 葡萄糖共同载体，此载休上有 NV - 葡萄搪两个结合位点， 
当 NV - 翊萄糖同时与结合位点相结合时即能运转，并显著增加钠和水的吸收 

I i 名 f 小 OHSfvj H WHO 2002 •Hit (]■ 的沢;， 肋: N 服补盐液配 // \传统的妃:七 
较仃效， W 电为安仝该配方中各种电解质浓度为: Na+ 75mmol/I.,K* 20mmol/I..Cr 65nin.nl/ 
U 枸橼酸根 10mmol/U 葡萄糖 75mmol/U 可用 NaCl 2.6g, 枸橼酸钠 2.9g, 鉍化钾 1.5g, 葡萄糖 
I3.5g, 加水到 1000ml 配成,、总渗透压为 245 ni ()sm/U 0RS —般适用于轻度或中度脱水尤严重 
_#, H 体用法 是:轻 度脱水 50ml/kg、 中度脱水 100ml/kg, 在4小时内用完;继续补充 M •根据 
腹 N 的继续至•失吐而定，•般每次大便后给 10ml/kg. 痛扎极度疲劳、昏迷或昏睡、腹胀畚不适 
側 OHS. 在用于补充继续损失量和生理需要量时, ORS 題吟稀释 



四、液体疗法 


液体疗法是儿科临床医学的重要组成部分，其目的是维持或恢复正常的体液容 lit 和成分， 
以保证正常的生理功能。液体疗法包括了补充生理需要量、累积损失量及继续丢失 H 卜.述 
每一部分都可独立地进行计算和补充。例如，对于空腹将接受外科手术的儿童，可能只滞补充 
生理需要量和相应的电 解质; 而对于腹泻患者则需补充生理需要量、累积损失蛰和继续丢失以。 
由于体液失衡的原因和性质非常复杂，在制订补液方案时必须全面掌握病史、体检和实验资料 
及患儿的个体差异,分析三部分液体的不同需求，制订合理、正确的输液 M •、速度、成分及顺序 c 
-般情况下，肾、肺、心血管及内分泌系统对体内液体平衡有较强的调节作用，故补液成分及盘 
如基本合适，机体就能充分调整，以恢复体液的正常 平衡; 但如上述脏器存在功能不全，则应较 
严格地选择液体成分，根据其病理生理特点选择补液量及速度，并根据病情变化进行调整 C 
(一）补充生理需要量 

生理需要量涉及热量、水和电解质。维持液量和电解质直接与代谢率相关，代谢率的变化 
可通过碳水化合物、脂肪和蛋白质氧化影响内生水的产生。肾脏的溶质排出可影响水的排出。 
由于25%的水是通过不显性失水丟失的，热量的产生必然会影响到水的丟失，故正常生理需要 
量的估计可按热量需求计算，一般按每代谢 lOOkcal 热量需 100~150ml 水; 年龄越小，需水相对 
越多，故也可按简易计算表计算(表4-10)。 


表 4-10 生理需要量 4 种计算方法 

S 表面积法 
500ml/ [BSA(m 2 )/d] 

100/50/20法 
体重 (kg) 

0~10 
11-20 
>20 

4/in 法 
体重 (kg) 

0〜10 
11-20 
>20 

• 不显性失水+测盘损失法 
400~60Q m l/(m 2 -rl)+ 尿量 （ml)+ 其他测得的损失量 （ml) _ 

生理需要 M 取决于尿鲎、大便丢失及不显性失水。大便丢失常可忽略不计，不显性失水约 
占液体丢失的1/3,在发热时增加(体温每增加1^，不显性失水增加12%)，肺不显性失水在过度 
通气，如哮喘、酮症酸中毒时增加，在有湿化功能的人工呼吸机应用时肺不显性失水 降低- 在极 
低体重儿，不显性失水可多达每天 100ml/kg 以上 c 

电解质的需求包括每日出汗、正常大小便、生理消耗的电解质等，变化很大。平均钾、钠、氯 
的消耗1约 2~3_ol/100kcal '! 理需要 ■:应 尽可能【1服补充，不能 1 1服或不足者可以静脉滴注 
1/5〜1/4张含钠液，同时给予生理需要逛的钾。发热，呼吸加快的患儿应适当增加进液敏；背养不 
良者应注意热 M 和蛋内质的 补充; 必要时用部分或全静脉营养。 

(二）补充累积损失量 

根据脱水程度及性质补充，即轻度脱水约 30~50ml/kg (体 重); 中度为 50-100mi/kg; 重度为 


液体量 
100ml/( kg .d) 

100ml+ 超过 10kg 体重数 x 50ml/(kg*cl) 
1500ml+ 超过 20kg 体重数 x 20ml/(kg• d) 


液体量 



40ml/h+ 超过 10kg 体重数 x 2ml/h 
60ml/h+ 超过 20kg 体重数 x lml/h 



100^120ml/kg c 通常对低渗性脱水补 2/3 张含 钠液； 等渗性脱水补1/2张含 钠液； 高渗性脱水 
补 1/5-1/3 张含钠液，如临床上判断脱水性质有困难，可先按等渗性脱水处理=补液的速度取 
决 F 脱水程度，原则 t 应先快后慢< 对伴有循环不良和休克的重度脱水患儿，开始应快速输入 
等张含钠液（生现盐水或2 : 1等张液)，按 20ml/kg 于30分钟至1小时输人：其余累积损失 M 
补充常汴8〜12小时内完成：在循环改善，出现排尿后应及时补钾=酸碱平衡紊乱及其他电解 
质异常的纠正见本节相关内容：对于高渗性脱水,需缓慢纠正高钠血症（每24小时血钠下降 
<10mmol/L), 也可在数天内纠正：有时需用张力较高，甚至等张液体以防血钠迅速下降出现脑 
水肿： 

CS) 补充继续丟失 S 

在开始补充累积损失盘后，腹泻、呕吐、胃肠引流等损失大多继续存在，以致体液继续丢失. 
如不予以补充，将又成为新的累积损失。此种丢失量依原发病而异，且每日可有变化，对此必须 
进行评估，根据实际损失撤用类似的溶液补充。各种体液丟失的性质见表 4-1 1。 



第五章营养和营养障碍疾病 


第一节儿童营养基础 

一、营养素与膳食营养索参考摄人 M 

营养 （nutrition) 是指人体获得和利用食物维持生命活动的整个过程：食物中经过消化、 
吸收和代谢能够维持生命活动的物质称为营养素 （nutrients)。 膳食营养岽参考摄人泔 （dietary 
reference intakes，DRIs) 包括 4 项内容：①平均需要量 average requirement , EAR )： 是某 
—特定性別、年龄及生理状况群体中对某营养素需要量的平均值，摄人 M 达到 KAH 水平时呵以 
满足群体中50%个体的 需要; 对个体可以满足自身50%需要，缺乏的可能性为50% : ②推荐摄 
入量 （recmrunenfied nutrient intake,RNI): 可以满足某一特定性别、年龄及生现状况群体屮绝大多 
数(97%~98%)个体的需要;③适宜摄人量 （adequate intake ， AI): 是通过观察或实验获得的健嘛 
人群某种营养素的摄人量，可能高于 RNI， 不如 RNI 精确; ④可耐受最卨摄人 M(U>lemhle upper 
intake level,UL): 是平均每日可以摄人该营养素的最高置。当摄人暈超过 UI. 而进-•步增加时， 
发生毒副作用的危险性增加 u 

营养素分为能量、宏量营养素(包括蛋白质、脂类、碳水化合物)、微量营养素（包括矿物质和 
维生素)、其他膳食成分(包括膳食纤维、水)。 

儿童由于生长发育快，对营养需求高，而自身消化吸收功能尚不完善，正确的膳食行为有待 
建立，处理好这些矛盾对儿童健康成长十分重要。 

(一）儿童能量代谢 

人体能量代谢的最佳状态是达到能量消耗与能量摄入的平衡，能量缺乏和过剩都对身体健 
康不利。儿童总能量消耗包括基础代谢率、食物的热力作用、生长、活动和排泄5个方面。能 M 
单位是千卡 (kcal) ，或以千焦耳 (kj) 为单位，1 kcal=4.184kJ ，或1 kj=0.239kral c 

1. 基础代谢率 (basal metabolic rate,BMR) 小儿基础代谢的能 M 需要量较成人高，随年龄 
增长逐渐减少。如婴儿的 BMR 约为 55kcal/(kg.d)[ 230.12kJ/(kg-cl) ],7岁时 BMR 为 44kral/( kg*d) 
I 川4」01< 1 |/(1^.川，12岁时每日约： 30kcal/(kg.cl)f 1 25.52kJ/( kg-<l) 成人时为 25~30kc-al/( kg• d) 
’• 104.6 〜 125.52kJ/(kg.d)]。 

2. 食物热力作用 （thermic effect of feeding,TEF) 是指由于进餐后几小时内发生的超过 
BMR 的能 M 消耗，主要用于体内营养素的代谢。与食物成分 有关: 碳水化合物的食物热力作用 
为本身产生能 M 的6%,脂肪为4%，蛋白质为30%,婴儿食物含蛋 h 质多,食物热力作用占总能 
逛的 7%〜8%,年长儿的膳食为混合食物,其食物热力作用应为5%: 

3活动消耗 （physical activity ) 儿帘沾动能4 ’j 身体人小.活动强度.活动持续时 fu] 、 
活动类型有 关,. 活动所需能 M 个体波动较大，并随年龄增加而增加 ： 当能 M 摄人不足时，儿童 
t 先表现为活动减少 C 

4. 排泄消耗正常情况下未经消化吸收的食物的损失约占总能籃的10%,腹泻时 
增加， 

5. 生长所需 （grmvth) 组织生长合成消耗能逍为儿 t 特仏十 1C 所茄能的速 
度成 A 比，即随年龄增长逐渐减少。 




不饱和脂肪酸，包括二十碳五烯酸 （EPA) 和二十二碳六烯酸 （DHA)。 这些必需脂肪酸对细胞膜 
功能、基因表达、防治心脑血管疾病和生长发育都有重要作用。 n-3 型多不饱和脂肪酸对脑、视 
网膜、皮肤和肾功能的健全十分重要。 

必需脂肪酸来源 ：主要 来源于植物油，亚油酸主要存在于植物油、坚果类(核桃、花生);亚麻 
酸主要存在于绿叶蔬菜、鱼类脂肪及坚果类。母乳含有丰富的必需脂肪酸。脂肪类的 AI: 常用 
提供能量的 S ■分比来表示脂肪类的 AI,6 个月以下占婴儿总能量的45%~50%(附录二).必需脂 
肪酸应占脂肪所提供能量的 

3. 碳水化合物包括单糖(葡萄糖、双糖)和多糖(主要为淀粉),为供能的主要来源。各种 
糖最终分解为葡萄糖才能被机体吸收和利用。体内可由蛋白质和脂肪转变为糖,故不需储备很 
多葡萄糖或其前体糖原 .， 与脂肪一样用可提供能量的百分比来表示糖类的适宜摄人量. 2岁以 




为满足儿童生长发育的需要，应首先保证能量供给，其次是蛋白质。宏量营养素应供给平 
衡，比例适当，否则易发生代谢紊乱。 

(三）微量营养素 

1. 矿物质 

(1) 常量 元素: 在矿物质中，人体含量大于体重的0.01%的各种元素称为常 M 元尜，如砰、 
钠、磷、钾等，其中钙和磷接近人体总重量的6%，两者构成人体的牙齿、骨骼等组织，婴儿期钙的 
沉积高于生命的任何时期，2岁以下每日钙在骨骼增加约 200mg， 非常重要：但钙摄人过 M 可能 
造成一定危害，霈特别注意钙的补充控制在 UL(2g/d) 以下。乳类是钙的最好来源，大豆是钙的 
较好来源。 

(2) 微量 元素: 在体内含量很低，含量绝大多数小于人体重的 0.01 %，需通过食物摄人，具有 
十分重要的生理功能，如读、梓、硒、铜、钼、铬、钴、铁、镑等，其中铁、酿、锌缺乏症是全球最主要 
的微量营养素缺乏症。 

2. 维生素维生素是维持人体正常生理功能所必需的一类有机物质，在体内含 M 极微，但 
在机体的代谢所必需的酶或辅酶中发挥核心作用 ： 这类物质有很多种类，但大部分不能在体内 
贮存，一旦缺乏发生，代谢过程就停滞或 停止。 这类物质分为脂溶性和水溶性两 大类。 对儿童 
来说维生素 A 、维生素 D、 维生素 C、 维生素艮是容易缺乏的维生素。 

常见维生素和矿物质的作用及来源见表 5-1 。常见维生素和矿物质的每日推荐摄入 M 见附 





1. 膳食纤维指一般不易被消化的食物营养素，至少包括5种构成物，即纤维素、半纤维 
素、果胶、树脂和木质素。主要 功能: 吸收大肠水分，软化大便，增加大便体积,促进肠蠕动等 ■: 
膳食纤维在大肠被细菌分解，产生短链脂肪酸，降解胆固醇，改善肝代谢，预防肠萎缩。婴幼_儿 
可从谷类、新鲜蔬菜、水果中获得一定量的膳食纤维。 

2. 水儿童水的需要量与能量摄入、食物种类、肾功能成熟度、年龄等因素有关。婴儿新陈 
代谢旺盛，水的需要量相对较多，为 10(M50ml/(kgM), 以后每3岁减少约 25ml/(kg-d)。 

•- 消化系统功能发舒与营养关系 

儿科医师掌握与了解消化系统解剖发育知识非常重要,如吸吮、吞咽的机制，食管运动、肠 
道运动发育、消化酶的发育水平等，可正确指导家长喂养婴儿，包括喂养的方法、食物的量以及 
比例等。 

(-) 消化酶的成熟与宏量营养素的消化、吸收 

1. 蛋白质出生时新生儿消化蛋白质能力 较好。 胃蛋白酶可凝结乳类，出生时活性低 .3 
个月后活性增加，18个月时达成人水平。生后1周胰蛋白酶活性增加，1个月时已达成人水平。 

生后几个月小肠上皮细胞渗透性高，有利于母乳中的免疫球蛋白吸收，但也会增加异体蛋 
白（如牛奶蛋白、鸡蛋蛋白)、毒素、微生物以及未完全分解的代谢产物的吸收机会，产生过敏或肠 
道感染。因此，对婴儿,特别是新生儿,食物的蛋白质应有一定限制。 

2. 脂肪新生儿胃脂肪酶发育 较好; 而胰脂酶几乎无法测定,2~3岁后达成人水平。母乳 
的脂肪酶可补偿胰脂酶的不足。故婴儿吸收脂肪的能力随年龄增加而提高,28~34周的早产儿 
脂肪的吸收率为65%~75% ; 足月儿脂肪的吸收率为90%;生后6个月婴儿脂肪的吸收率达95% 
以上。 

3. 碳水化合物0~6个月婴儿食物中的碳水化合物主要是乳糖，其次为蔗糖和少量淀粉。 
肠双糖酶发育好,消化乳糖好胰淀粉酶发育较差, 3个月后活性逐渐增高, 2岁达成人水平，故 



(二）进食技能的发育 

1. 食物接受的模式发展婴儿除受先天的甜、酸、苦等基本味觉反射约束外，通过后天学习 
形成味觉感知。味觉感知是食物营养价值的指示，对食物接受的模式发展具有重要作用：婴儿 
对能量密度较高的食物和感官好的食物易接受，一旦对能量味觉的指示被开启后再调节摄入是 
很困难的，这可能是肥胖发生的原因之一。儿童对食物接受的模式源于对多种食物刺激的经验 
和后天食物经历对基础味觉反应的修饰,提示学习和经历对儿童饮食行为建立具有重耍意 Xr 

2. 挤压反射新生儿至3~4个月婴儿对固体食物出现舌体抬高、舌向前吐出的挤压反射。 
婴儿最初的这种对固体食物的抵抗可被认为是一种保护性反射，其生理意义是防止吞人固彳本食 
物 至!1 气管发生窒息，在转奶期用勺添加新的泥状食物时注意尝试 8-10 次才能成功 = 

3. 咀嚼 吸吮和吞咽是先天就会的生理功能，咀嚼功能发育需要适时的生理刺激，耑耍后 
天学习训练。转奶期及时添加泥状食物是促进咀嚼功能发育的适宜刺激，咀嚼发育完善对语 ft 
的发育也有直接影响。后天咀嚼行为的学习敏感期在4~6个月。有意训练7个月左右婴几咬 
嚼指状食物、从杯中咂水,9个月始学用勺自食，1岁学用杯喝奶，均有利于儿童口腔发育成熟： 


第二节婴儿喂养方法 

一、母乳喂养 


(-) 人乳的特点 

人乳是满足婴 .儿生 理和心理发育的天然最好食物，对婴儿的健康生长发育有不可替代.的作 
用。一个健康的母亲可提供足 JI 兀正常生长到6个月廉需要的营养素、能量、液体量 3 哺乳本 
仅供给婴儿营养 ，词觀 Hfr- 些可供婴儿生长发育的现成物质，如脂肪酶、 SIgA 等，直到婴儿 
体内:可直己合成= 

1. 营养丰富人乳营养生物效价高，易被婴儿利用。人乳含必需氨基酸比例适宜，为必需 
氨基巧 模式。人乳所含酪蛋白.为 p- 酪蛋白，含磷少，凝块小;人乳所含白蛋白为乳清蛋白，促乳 
糖蛋白 形成; 人乳中酪蛋白:与乳清蛋白的比例为1 : 4,与牛乳 (4 : 1) 有明显差别，易被消化吸收。 
人乳中宏量营养素产能比例适宜(表5-2)。人乳喂养婴儿很少产生过敏。 


脂肪 

蛋自质 

能量 


表 5-2 人乳与牛乳宏量营养素产能比 （100 ml ) 


母乳 牛乳 理想标准 



50% (3.7g) 52% (4.0g) 50% 

9%(1.5g) 19%(3.3g) 11% 

67koal(280.33kJ)_69kcal (288.70kJ)_ 


人乳中乙型乳搪 （p- 双糖)含 ms 富，利^脑 发育; 利 f 双歧杆菌、乳酸杆菌生长，#产生 B 
族维 生素; 利于促进肠辉 动; 乳糖在小肠远端与钙形成螯合物，降低钠在钙吸收时的抑制作用， 
避免了钙在肠腔内沉淀，同时乳駿使肠腔内 pH 下降，有利小肠钙的吸收. 

人乳含+饱和脂肪酸较多,初乳中吏高,有利于脑发胄 • 人乳的脂肪酶使脂肪颗粒娣 f •消 
化吸收。 

人乳中电解质浓度低、蛋II质分子/;、，适宜婴儿不成熟的肾发育水平人乳矿物质易被婴 
儿吸收，如人乳中钙、磷比例适当 (2 :1)，含乳糖多，钥吸 收好; 人乳中含低分子量的锌结合因 r - 
配体，易吸收，锌利用率高;人乳中铁含量为 0.05mgAII, 与牛奶 (O'.05mg//n) 棚似，但人乳中铁吸# 




率(49%)高于牛奶(4%) 0 

人乳中维卞索I)含! 嫌低 .啦 L 喂养的婴儿应补充维生尜 D, 并鼓励家长让婴儿生后尽早 
户外活动，促进皮肤的光照合成维生素 D; 人乳中维生素 K 含量亦较低，除鼓励乳母合理膳食， 
多吃蔬菜、水果以外，乳母应适当补充维生素 K， 以提高乳汁中维生素 K 的含量。 

2. 生物作用 

⑴缓冲 力小: 人乳 pH 为 3.6 (牛奶 pH 5.3)，对酸碱的缓冲力小，不影响胃液酸度（胃酸 pH 
0.9~1.6)，有利于酶发挥作用 c 

(2) 含不可替代的免疫成分(营养性被动免 疫): 初乳含丰富的 SIgA, 早产儿母亲乳汁的 SIgA 
高于足月儿。人乳中的 SIgA 在胃中稳定，不被消化，可在肠道发挥作用。 SIgA 黏附于肠黏膜上 
皮细胞表面，封闭病原体,阻止病原体吸附于肠道表面，使其繁殖受抑制，保护消化道黏膜，抗多 
种病毒、细菌 = 

人乳中含有大量免疫活性细胞，初乳中更多，其中85%~90%为巨噬细胞，10%~15%为淋巴 
细胞; 免疫活性细胞释放多种细胞因子而发挥免疫调节作用。人乳中的催乳素也是一种有免疫 
调节作用的活性物质，可促进新生儿免疫功能的成熟。 

人乳含较多乳铁蛋白，初乳中含量更丰富(可达 1741mg/L), 是人乳中重要的非特异性防御 
因子 ： 人乳的乳铁蛋白对铁有强大的螯合能力，能夺走大肠埃希菌、大多数需氧菌和白念珠菌 
赖以生长的铁，从而抑制细菌的生长。 

人乳中 的溶菌酶能水解革兰阳性菌胞壁中的乙酰基多糖，使之破坏并增强抗体的杀菌效 
能人乳的补体及双歧因子含量也远远多于牛乳。双歧因子促乳酸杆菌生长,使肠道 pH 达 
4.0 〜 5.0, 抑制大肠埃希菌、痢疾杆菌、酵母菌等生长。 

低聚糖是人乳所特有的。人乳中低聚糖与肠黏膜上皮细胞的细胞黏附抗体的结构相似，可 
阻止细菌黏附于肠黏膜，促使乳酸杆菌生长。 

(3) 生长调节因子 ：为一 组对细胞增殖、发育有重要作用的因子，如牛磺酸、激素样蛋白（上 
皮生长因子、神经生长因子)，以及某些酶和干扰素。 

3. 其他母乳喂养还有经济(仅1/5人工喂养费用)、方便、温度适宜、有利于婴儿心 P 健康 
的优点 c 母亲哺乳可加快乳母产后子宫复原，减少再受孕的机会。 

(二）人乳的成分变化 

1. 各期人乳成分初乳为孕后期与分娩4~5日以内的乳汁;5~14日为过 渡乳； 14日以后 
的乳汁为成熟乳。人乳中的脂肪、水溶性维生素、维生素 A、 铁等营养素与乳母饮食有关，而维 
生素I)、维生素 E、 维生素 K 不易由血进人乳汁，故与乳母饮食成分关系不大(表5-3)。 


碳水化合物 
矿物质 


表 5-3 各期人乳成分 （g/L) 



$熟乳 

11.5 

32.6 
75 

2.06 

0.35 

0.15 


初乳量少,淡黄色，碱性，比重为1.040~1.060(成熟乳为1.030)，每 tl 量约 15~45ml; 初乳含脂 
肪较少而蛋 n 质较多（在嬰为免疫球蛋广 1 ); 初乳中维生素 A 、牛磺酸和矿物质的含量颇丰富，并 
含有初乳小球 （ 充满脂肪颗粒的臣噬细胞及其他免疫活性细胞),对新生儿的生长发育和抗感染 
能力 卜 分重要随哺乳时间的延长，蛋白 质勹矿 物质含量逐渐减少.各期乳汁中乳糖的含量较 
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恒定。 

2. 哺乳过程的乳汁成分变化每次哺乳过程乳汁的成分亦随时间而变化。如将哺乳过程 
分为三部分,即第一部分分泌的乳汁脂肪低而蛋白质高，第二部分乳汁脂肪含量逐渐增加而蛋 
白质含量逐渐降低，第三部分乳汁中脂肪含量最高(表5-4)。 

_ 表 5-4 各部分乳汁成分变化 （g/L) _ 

_ 二.一 ...I II III {) — I II lii _ 

蛋白质 __ 9A _ 7.1 !, 脂肪 _ 1TJ _ 27J _ 55.1 

3. 乳量正常乳母平均每天泌乳量随时间而逐渐增加,成熟乳量可达 700-1000mI。 一般 
产后6个月乳母泌乳量与乳汁的营养成分逐渐下降。判断奶量是否充足应以婴儿体重增长情况、 
尿量多少与睡眠状况等综合考虑。劝告母亲不要轻易放弃哺乳。 

(三）建立良好的母乳喂养方法 

成功的母乳喂养应当是母子双方都积极参与并感到满足。当母亲喂养能力提高，婴儿的摄 

量也将提高。因此,建立良好的母乳喂养有三个条件:①孕母能分泌充足的 乳汁; ②哺乳时出 
现有效的射乳 反射; ③婴儿有力的吸抗。世界卫生组织 （WHO) 和我国卫生部制定的《婴幼儿喂 
养策略》建议生后6个月内完全接受母乳喂养。 

1. 产前准备大多数健康的孕妇都具有哺乳的能力，但真正成功的哺乳则需孕妇身，心两 
方面的准备和积极的措施。保证孕母合理营养，孕期体重增加适当 (_12~14kg), 母体可贮存足够 
脂肪,供哺乳能量的消耗。 

2. 乳头保健孕母在妊娠后期每 B 用清水(忌用肥車或酒精之类）擦洗 乳头； 乳头内陷者 
用两手拇指从不同的角度按乳头两侧并向周围牵拉，每日一次至 数次; 哺乳后可挤出少许乳汁 
均匀地涂在乳头上，乳汁平丰富的蛋白质和抑菌物质对乳头表皮有保护作用。这些方截 *5 防止 
因出现乳头皲裂及乳头内陷而终止哺乳。 

3-尽早开奶、按需哺乳吸吮是促进泌乳的关键点和始发动力。0~2个月的小婴儿每 H 多 
?欠、按需哺乳，使吸吮有力，乳头得到多次刺激，乳汁分泌增加。有力的吸吮使催乳素在血.中维持 
较高的浓度，产后_2周乳晕的传人神经特别敏感，诱导缩宫素分泌的条件反射易于建立,是建立 
母乳喂养的关键时期。吸吮是主要的条件刺激，应尽早开奶(产后15分钟至2小时 内)。 尽早开 
奶可减轻婴儿生理性黄疸 (physiologic jaundice), 同时还可减轻生理性体重下降、低血糖的发生。 

4. 促进乳房分泌吸乳前让母亲先湿热敷乳房，促进乳房血液循环流量。2~3分钟后，从 
外侧边缘向乳晕方向轻拍或按摩乳房,促进乳房感觉神经的传导和泌乳。两侧乳房应先后交替 
进行哺乳。若一侧乳房奶量已能满足婴儿的需要，则可每次轮流哺喂一侧乳房，并将另一侧的 
乳汁用吸奶器吸出。每次哺乳应让乳汁排空。 

5. 正确的喂哺技巧正确的母、儿喂哺姿势可刺激婴儿的口腔动力，有利于吸吮。正确的 
喂哺技巧还包括如何唤起婴儿的最佳进奶状态,如哺乳前让婴儿用鼻推压或舔母亲的乳房，哺 
乳时婴儿的气味、身体的接触都可刺激乳母的射乳反射;等待哺乳的婴儿应是清醒状态、有饥饿 
感、已更换干净的尿布。 

6. 乳母心情愉快因与泌乳有关的多种激素都直接或间接地受下丘脑的调节，下丘脑功能 
.与情绪有关，故泌乳受情绪的影响很大。心情压抑可以刺激肾上腺素分泌,使乳腺血流量减少， 
阻碍营养物质和有关激素进人乳房，从而使乳汁分泌减少。刻板地规定哺乳时间也可造成精神 
紧张，故在婴儿早期应采取按需哺乳的方式，并保证孕妇和乳母的身心愉快和充足的睡眠，避免 
精神紧张,可促进泌乳。 

㈣不宜晡乳的情况 

凡是母亲感染 HIV、 患有严重疾病，如慢性肾炎，糖尿病，恶性肿瘤、精神病、癲痫或心功能 




不全等应停止 哺乳： 化疗、放射性药物治疔一般禁忌母乳喂养 = 母亲感染结核病.在正规治疗 
后2周内不能母乳喂养：乳母患急性传染病时，可将乳汁挤出，经消毒后哺喂。母亲乙肝表面 
抗原阳性时,婴儿常规注射乙肝免疫球蛋白和乙肝疫苗.并非母乳喂养禁 忌证; 丙肝感染者母乳 
喂养不是禁 忌证; CMV 感染在足月婴儿一般不引起有症状的疾病，可进行母乳喂养 = 

:,部分母? L 喂莽 

同时采用母乳句配方奶或兽乳喂养婴儿为部分母乳喂养，有两种方法= 

1. 补授法母乳喂养的婴儿体重增长不满意时，提示母乳不足=补授时，母乳哺喂次数一 
般不变，每次先哺母乳,将两侧乳房吸空后再以配方奶或兽乳补足母乳不足部分.适合6个月内 
的婴儿 = 这样有利于刺激母乳分泌 = 补授的乳量由小儿食欲及母乳量多少而定.即“缺多少补 
多少” = 

2. 代授法用配方奶或兽乳替代一次母乳 ffl. 为代授法。母乳喂养 K 儿至 4-6 月龄时.为 
断离母乳开始引人配方奶或兽乳时宜采用代授法即在某一次母乳哺喂时，有意减少哺喂母乳 
ffl, 增加配方奶 tt 或兽乳,逐渐替代此次母乳 SL 依此类推直到完全替代所有的母乳： 

: .，人工喂养 

4~6个月以内的婴儿由于各种原因不能进行母乳喂养时,完全采用配方奶或其他兽乳，如牛 
乳、羊乳、马乳等喂哺婴儿,称为人工喂养。 

(-) 兽乳的特点(以牛乳为例） 

人X喂养时常用牛乳，但成分不如人乳适合婴.儿。人乳的优点就是牛乳的缺点。 

1. 乳糖含量低牛乳中的乳糖含量低于人乳，主要为甲塾乳糖,有利于大肠埃希菌的生长。 

2. 宏量营养素比例不当牛乳蛋白质含量较人乳为高，且以酪蛋白为主.酪蛋白易在胃中 
形成较大的 凝块; 牛乳的氨基酸比例不当;牛乳脂肪颗粒大，而且缺乏脂肪酶，较难消化 t 牛乳不 
饱和脂肪酸（亚麻酸）（2%)低于人乳牛乳含磷高，磷易与酪蛋白结合，影响興的吸收。 

3. 肾负荷重牛乳含矿物质比人乳多3 〜 3.5 倍，增加婴儿肾脏的溶质负荷，对婴儿肾脏有 
潜在的损害。 

4. 缺乏免疫因子牛乳缺乏各种免疫因子是与人乳的最大区别，故牛乳喂养的婴儿患感染 
性疾病的机会较多。 

其他乳类 :羊乳 的营养价值与牛乳大致相同，蛋白质凝块较牛乳细而软，脂肪颗粒大小与人 
乳相仿。但羊乳中叶酸含量很少，长期哺给羊乳易致巨幼红细胞性贫血。马乳的蛋白质和脂肪 
含量少,能量亦低，故不宜长期哺用。 

(二）牛乳的改造 

由于种类的差异，兽乳所含的营养素不适合人类的婴儿。故一般人工喂养和婴儿断离母乳 
时应首选配方奶。 

1. 配方奶粉是以牛乳为基础的改造奶制品，使宏量营养素成分尽量“接近”于人乳.使之 
适合婴儿的消化能力和肾功能，如降低其酪蛋白、无机盐的含量等;添加一些重要的营养素，如 
乳清蛋白、不饱和脂肪酸，乳 糖; 强化婴儿生长时所需要的微量营养素，如核苷酸、维生素 八 、维 
生素 D,p 胡萝卜素和微量元素铁、锌等。使用时按年龄选用。 

合理的奶粉调配在保证婴儿营养摄人中至关重要。 

2. 全牛乳的家庭改造若无条件选用配方奶而采用兽乳喂养婴儿时，必须改造，不宜直接 
采用兽乳喂养婴儿。 

⑴加热 :煮沸 可达到5?菌的要求，且能使奶中的蛋白质变性.使之在胃中不易凝成大块。 

(2) 加糖 :婴儿 食用全牛乳应加糖。这不是为增加牛乳的甜味，或增加能量（因牛乳与母乳 



能量相近),而是改变牛乳中宏量营养素的比例，利于吸收，软化大便（表 5-5)。 一般每 100ml 牛 
奶中可加蔗糖5 〜 8g。 加糖过多或过少均不利于婴儿营养。 


蛋白质 

脂肪 

碳水化合物 
总能量 [kcal(kj)] 


表 5-5 宏置营养素产能比较(％) _ 

Xii 8%糖牛乳 

9 13 19 _ 

50 36 52 

41 51 29 

67(280.33) _ 99(414.22) _ 67(280.33) 


(3) 加 水:降 低牛乳矿物质、蛋白质浓度，减轻婴儿消化道、肾脏负荷。稀释奶仅用于新生儿， 
生后不满2周者可采用2: 1奶（即2份牛奶加1份 水); 以后逐渐过渡到3 : 1或4 : 1 奶； 满月 
后即可用全奶。 

(三） 奶量摄入的估计 (6 目龄以内） 

婴儿的体重、 RNIs 以及奶制品规格是估计婴儿奶量的必备资料。 

1 . 配方奶粉摄入量估计一般市售婴儿配方奶粉 100g 供能约 500kcal (2092kJ), 婴儿能量 
需要量约为 100kcal/(kg.d) [418.4kJ/(kg.d)]， 故需婴儿配方奶粉 20g/(kg.d) 可满足需要。按规 
定调配的配方奶蛋白质与矿物质浓度接近人乳，只要奶量适当，总液量亦可满足需要。 

2_全牛乳摄入量估计 100ml 全牛乳供能约 67kcal(280.33kJ),8% 糖牛乳 100ml 供能约 
100kcaK418.4kJ)， 婴儿的能量需要量为 100kcal/(kg.d) [ 418.4kJ/(kg.d) ]，婴儿需8% 糖牛乳 
100ml/(kg_d)。 全牛乳喂养时，因蛋白质与矿物质浓度较高，应两次喂哺之间加水，使奶与水量 (总 
液量)达 150ml/(kg*d)。 

(四） 正确的喂哺技巧 

与母乳喂养一样，人工喂养喂哺婴儿亦需要有正确的喂哺技巧，包括正确的喂哺姿势、婴儿 
完全醒觉状态，还应注意选用适宜的奶嘴和奶瓶、奶液的温度、喂哺时奶瓶的位置。喂养时婴儿 
的眼睛尽量能与父母(或喂养者)对视。 


四、婴儿食物转换 

婴^期随着生长发育的逐渐成熟，需要进入到由出生时的纯乳类向固体食物转换的转乳 
期。转乳期的泥状食物是人类生态学发展中不可逾越的食物形态,它不仅提供营养素，对 JL 童 
功能发育和能力获得还有重要促进作用，应引起儿科医师的重视。 

(一） 不同喂养方式婴儿的食物转换 

婴儿喂养的食物转换过程是让婴儿逐渐适应各种食物的味道，培养婴儿对其他食物感兴 
趣，逐渐由乳类为主食物转换为进食固体为主食物的过程。母乳喂养婴儿的食物转换问题是帮 
助要儿逐渐用配方奶或兽乳完全替代母乳，同时引人其他食物;部分母乳喂养和人工喂养婴儿 
的食物转换是逐渐引人其他食物。 

(二） 转乳期食物(也称辅助食品） 

是除母乳或配方奶(兽乳)外，为过渡到成人固体食物所添加的富含能量和各种营养素的泥 
状食物(半固体食物）（表5-6)。给婴儿引人食物的时间和过程应适合婴儿的接受能力，保证食 
物的结构、风味等能够被婴儿接受。 

注意事 项:可 在进食辅食后再饮奶，逐渐形成一餐辅食代替一 顿奶; 食物清淡，尤盐或低盐， 
少糖和油，不食用蜂蜜水或糖水。 

添加辅食的时间应根据婴儿体格生长、神经发育以及摄食技能、社交技能几方面发育状况 
决定，一般应在婴儿体重达 6.5~7kg， 能保持姿势稳定、控制躯干运动、扶坐、用勺进食等，此时多 




月龄 

TM— 

7~9月龄 


10~12月龄 


食物性状 

~U^kW 
末状食物 
碎食物 


种类 


主要营养源辅 助杳品 


菜泥、水果泥、含铁配"米6次奶(断夜逐渐加至1灰 用勺喂 
粉、配方奶 间奶） 


稀(软饭)、肉末、菜末、蛋、鱼4次奶 1餐饭、1次水果学用杯 

泥、豆腐、配方米粉、水果 

软饭、碎肉、晬菜、蛋、鱼肉、 3次奶 2餐饭、1次水果抓食、断奶 

豆制品、水果 ___ 瓶、自用勺 


为4〜6月龄 c 

辅助食品引人的 原则： ①从少 到多： 即在哺乳前给予婴儿少量含强化铁的米粉，逐渐增加， 
用勺进食，6〜7月龄后可代替1次乳显。②从一种到 多种: 如蔬菜的引入，应每种菜泥(茸）每曰 
尝1〜2次，直至3~4日婴儿习惯后再换另一种，以刺激味觉的发育。单一食物引入的方法可帮 
助了解婴儿是否出现食物过敏。③从细到粗 :从泥 (茸)状过渡到碎末状可帮助学习咀嚼，增加 
食物的能量密度。④从软 到硬: 随着婴儿年龄增长，其食物有一定硬度可促进孩子牙齿萌出和 
咀嚼功能形成。⑤注意进食技能培养 :尽量 让孩子主动参与进食，如月龄孩子可抓食，1岁 
后可自己用勺进食，既可增加婴儿进食的兴趣，又有利于眼手动作协调和培养独立能力。 

(三）婴儿期常出现的问题 

1. 溢乳15%的婴儿常岀现溢乳，可因过度喂养、不成熟的胃肠运动类型、不稳定的进食时 
间造成。同时，婴儿胃呈水平位置，韧带松弛，易 折叠; 贲门括约肌松弛，幽门括约肌发育好的消 
化道的解剖生理特点使6个月内的小婴儿常常出现胃食管反流 （gastroesophageal reflux,GER) 0 
此外，喂养方法不当，如奶头过大、吞人气体过多时，婴儿也往往出现溢乳。 

2. 食物引入时间和方法不当过早引入半固体食物影响母乳铁吸收，增加食物过敏、肠道 
感染的机会;过晚引人其他食物，错过味觉、咀嚼功能发育的关键年龄，造成进食行为异常，断离 
母乳困难，以致婴儿营养不足。引入半固体食物时采用奶瓶喂养，导致孩子不会主动咀嚼、吞咽 
饭菜。 

3. 能量及营养素摄入不足8〜9月龄婴儿已可接受能量密度较高的成人固体食物。如经 
常食用能量密度低的食物，或摄入液量过多，婴儿可表现进食后不满足，体重增长不足、下降，或 
在安睡后常于夜间醒来要求进食。 

婴儿后期消化功能发育较成熟，应注意逐渐增加婴儿6个月后的半固体食物能量密度比， 
满足生长需要。避免给婴儿过多液量影响进食。 

4. 进餐频繁胃的排空与否与消化能力密切相关。婴儿进餐频繁(每日超过7〜8次)，或夜 
间进食，使胃排空不足，影响婴儿食欲。一般安排婴儿一日6餐有利于形成饥饿的生物循环。 

5. 喂养困难难以适应环境、过度敏感气质的婴儿常常有不稳定的进食时间，常常表现为 
喂养困难。 


第三节幼儿营养与膳食安排 

•、幼儿进 ft 特点 


1. 体格生长速度减慢1岁后幼儿体格生长逐渐平稳，进食相对稳定，较婴儿期旺盛的食 
欲相对略有下降。 



周围世界充满好奇心，表现出探索性行为，进食时也表现出强烈的自我进食欲望。成人如忽略 
了儿童的要求,仍按小婴儿的方法抚养，儿童可表示不合作与违拗 心理; 而且儿童注意力易被分 
散，儿童进食时玩玩具、看电视等做法都会降低其对食物的注意力,进食量下降。应允许儿童参 
与进食，满足其自我进食欲望,培养独立的进食能力。 

3- 家庭成员的影响家庭成员进食的行为和对食物的反应可作为小儿的榜样。由于学习 
与社会的作用，小儿的进食过程形成了以后接受食物的类型。如给小儿食物是在积极的社会情 
况下(如奖励，或与愉快的社会行为有关),则小儿对食物的偏爱会 增加; ffl 反，强迫进食可使小儿 
不喜欢有营养的食物。 

4. 进食技能发育状况幼儿的进食技能发育状况与婴儿期的训练有关,错过測综吞咽、咀 
嚼的关键期,长期食物过细,幼儿期会表现不愿吃固体食物，或“包在口 .中不吞咽”。 

5. 食 m 皮动 幼儿有准确的判断能量摄人的能力。这种能力不但是一餐中表现出来，连续 
几餐都可被证实。幼儿可能一日早餐吃很多，次日早餐什么也 没吃; 一天中早餐吃得少,可能会 
有吃较多的中餐和较少的晚餐。变化的进食行为提示幼儿有调节进食的能力：研究显示，幼儿 
餐间摄人的差别可达40%,但一日的能量摄人比较一致，只有10%的变化。 

二.幼儿膳食安排及进食技能培养 

幼儿膳食中各种营养素和能量的摄人需满足该年龄阶段儿童的生理需要。蛋 ft 质每日 40g 
左右,其中优质蛋白（动物性蛋白质和豆类蛋白质)应占总蛋白的1/2。蛋白质、脂肪和糖类产能 
之比约为 10%-15% : 30%~35% : 50%~60%。膳食餐次安排需合理，以 4-5 餐(奶类2~3餐.主 
食2餐)为宜。还要注意良好的生活习惯和进食技能的培养，每餐进食时间控制在半小时内，从 
喂食、容许抓食过渡到自己独立进食不容许边吃边玩,。 

第四节营养状况评价的原则 


儿童营养状况评价包括体格检査、体格生长评价、膳食调查以及实验室检查四方面。 

一、体格检査 

除常规体格检查外，注意有关营养素缺乏的体征。 


见有关章节。 


体格生长评价 


二膳食调查 


按工作要求选择不同方法。 

1. 膳食调查方法 

⑴ 询问法 :询问 对象刚刚吃过的食物或过去 -- 段时间吃过的食物 .. 询问法又分24小时 H 
忆法'膳食史法和食物頻度法：询问法简单，易于临床使用,但因结果受被调査对象报告情况或 
调査者对市场供应情况以及器述 W 度的不准确，采用24小时 ["1 忆法 -- •般 M 少®调 
查 2-3 次._果査《中国食物成分表2002》, iv 要用于个人膳食调查，是 n 前应用最 

(2) 称 重法: 实际称 fi 各餐进食以 t./ 熟比例 计算实 關八 〔屮 W ft 物 成分衣 
2002》得出今曰主要?养索的货&均切趙常应按季节食物供给不同每季度测次, 多用于 
集体儿童膳食调查。 

m 记账法 :多用 于集体儿童膳食调查，以食物出人库的量计算。记账法简单，但结_渠不准 



确，要求记录时间较长，计算与结果分析同称重法。多用于集体儿童膳食 调查。 

2. 膳食评价 

(1) 营养素摄人量与 DRIs 比较达到 EAR 有两种含义 :对个 体而言，表示满足身体需要的可 
能性是50%,缺乏的可能性也是50%;对群体而言.这一摄入水平能够满足该群体中50%的个 
体的需要，可能另外50%的个体达不到该营养素的需要。以此类推，营养素达到 RNI (或 AI) 对 
个体和群体缺乏的可能性小于3% = 评价能量摄人以 EAR 为参考值，评价蛋白质和其他营养素 
摄人以 RNI 或 AI 为参 考值; 优质蛋白应占膳食中蛋白质总量的1/2以上。 

(2) 宏钮营养索供能比例:2岁儿 童膳食 中宏量营养素比例应适当，即蛋白质产能应占总能 
ffl 的10%~15%,脂类占总能的25%~30%.碳水化合物占总能 S 的50%~60%。 

(3) 膳食能 lib 分布:每日 三嵆 食物供能亦应适当. 即早® 供能应占一日总能量的25%-30%, 
中餐应 占总能 ffl 的35%~45%,点心占总能量的10%.晚餐应占总能量的25%-30%。 

四、实验室检查 

了解机体某种营 养素贮 存、缺乏水平。通过实验方法测定小儿体液或排泄物中各种营养素 
及其代谢产物或其他有关的化学成分，了解食物中营养素的吸收利用情况。实验室检査在营养 
素缺乏中变化最敏感，可用于早期缺乏的诊断。 

第五节蛋白质-能量营养不良 


一、蛋白质-能量营养不良 

蛋白质-能量营养不良 （protein-energy malnutrition , PEM) 是由于缺乏能量和（或）蛋白质所 
致的一种营养缺乏症，主要见于3岁_以下婴幼儿，特征为体重不增、体重下降、渐进性消瘦或水 
肿、皮下脂肪减少或消失，常伴全身各组织脏器不同程度的功能低下及新陈代谢失常。 PEM 常 
伴多种微量营养素缺乏，可能导致儿童生长障碍、抵抗力下降、智力发育迟缓.学习能力下降等 
后果，对其成年后的健康和发展也可产生长远的不利影响，是发展中国家首要营养缺乏病。 

【病因】 

1. 摄入不足喂养不当是导致营养不良的重要原因，如母乳不足而未及时添加其他富含蛋 
白质的 牛奶; 奶粉配制 过稀; 突然停奶而未及时添加 辅食; 长期以淀粉类食品（粥、米粉等）喂养 
等。较大儿童的营养不良多为婴儿期营养不良的继续，或因不良的饮食习惯,如偏食、挑食、吃 
零食过多等引起。 

2. 消化吸收不良消化吸收障碍，如消化系统解剖或功能上的异常(包括唇裂、聘裂、幽门 
梗阻等)，迁延性腹泻、过敏性肠炎、肠吸收不良综合征等均可影响食物的消化和吸收^ 

3. 需要量增加急慢性传染病(如麻疹、伤寒、肝炎、结核）的恢复期、生长发育快速阶段等 
均可因需要量增多而造成营养相对 缺乏; 糖尿病、大量蛋白尿、发热性疾病、甲状腺功能亢进.恶 
性肿瘤等均可使营养素的消耗量增多而导致营养不足。先天不足和生理功能低下,如早产、双 
胎因追赶生长而需要量增加可引起营养不良 

【病理生理】 

1. 新陈代谢异常 

( 1 ) 蛋内质：由于蛋白质摄入不足或蛋 A 质丟失过多，使体内蛋白质代谢处于负平衡.以维 
持基础代谢当血清总蛋内浓度 <40g/L、 白蛋白 <20g/L 时，便可发生低蛋白性水肿。 

(2) dhu/) Hhi.iw VMilHMilfiijftii/ji：, h'jIlhiiCj 1 mll f, Wiiil in 

_F 降，肝脏是脂肪代谢的主要器官，当体内脂肪消耗过多,超过肝脏的代谢能力时可造成肝脏 





第五章营养和营养障碍疾病 


(3) 糖 类:由 于摄人不足和消耗增多,故糖原不足和血糖偏低，轻度时症状并不明显,重者可 
引起低血糖昏迷甚至猝死。 

(4) 水、盐代谢 :由于 脂肪大量消耗，故细胞外液容量增加,低蛋白血症可进一步加剧而呈现 
水肿; PEM 时 ATP 合成减少可影响细胞膜上钠-钾 -ATP 酶的运转，钠在细胞内潴留，细胞外液 
一般为低渗状态,易出现低渗性脱水、酸中毒、低钾血症、低钠血症、低钙血症和低镁血症。 

(5) 体温调节能力 下降: 营养不良儿体温偏低,可能与热能摄人 不足; 皮下脂肪菲薄，散热 
快; 血糖 降低; 氧耗量低,脉率和周围血循环量减少等有关。 

2. 各系统功能低下 

(1) 消化系统:由于消化液和酶的分泌减少、酶活力降低,肠蠕动减弱，菌群失调，致消化功 
能低下，易发生腹泻。 

(2) 循环 系统: 心脏收缩力减弱,心搏出量减少,血压偏低，脉细弱。 

(3) 泌尿系 统:肾 小管重吸收功能减低，尿量增多而尿比重下降。 

⑷神经系统:精神抑郁,但时有烦躁不安、表情淡漠、反应迟钝、记忆力减退、条件反射不易 
建立。 

(5) 免疫 功能: 非特异性(如皮肤黏膜屏障功能、白细胞吞噬功能、补体功能）和特异性免疫 
J 功能均明显降低。患儿结核菌素等迟发性皮肤反应可呈 阴性; 常伴 IgG 亚类缺陷和 T 细胞亚群 
比例失调等。由于免疫功能全面低下，患儿极易并发各种 感染。 

:临床表现] 

营养不良的早期表现是活动减少、精神较差、体重生长速度不增。随营养不良加重,体重逐 
渐下降，主要表现为消瘦。皮下脂肪层厚度是判断营养不良程度的重要指标之一。皮下 | 貴肪消 
耗的顺序先是腹部，其次为躯干、臀部、四肢，最后为面颊。皮下脂肪逐渐减少.以;:致消失,皮肤干 
1 燥、苍白、渐失去弹性，额部出现皱纹,肌张力渐降低、肌肉松弛、肌肉萎缩呈“皮包骨”时，四肢可 
有挛缩。营养不良初期，身高不受影响,但随病情加重，骨骼生长减慢,身高亦.低于正常。轻度 
>PEM 精神状态 正常; 重度可有精神萎靡、反应差、体温偏低、脉细无力、无食欲，腹泻、便秘交替。 
血浆白蛋白明显下降时出现凹陷性水肿,严重时感染形成慢性溃疡。重度营养不良可伴有重要 
脏器功能损害。严重蛋白质-能量营养不良可分为能量摄人严重不足的消瘦型 （ marasmus ), 蛋 
白质严重缺乏为主的水肿型（又称恶性营养不良, kwashiorkor) 和中间型 （marasmic kwashinrkm.)。 

PEM 常见并发症有营养性贫血，以田胞低色素栏 f 血最常见 dnj Cl 沖维生素缺乏， 
以维生素 A 缺乏常见。营养不良时维生素 D 缺乏症状不明显，恢复期生长发育加快时可伴有维 
生素 D 缺乏。大部分患儿伴有锌缺乏。由于免疫功能低下，易患各种感染,加重营养不良，从而 
形成;恶性循环。还可并发自发性低血糖，可突然表现为面色灰白、神志不清、脉搏减慢、呼吸暂 
停、体温不升但无抽搐，若诊治不及时,可危及生命。 

【实验室检查】 

营 f 不良的早期往往缺乏特异、敏感的诊断指标。血浆白蛋白浓度降低为其特征性改变， 

| 但其半衰期较长而不够灵敏。前白蛋白和视黄醇结合蛋白较敏感，胰岛素样生长因子 I(IGF-l) 
不受肝功能影响，被认为是早期诊断的灵敏、可靠的指标。常见指标变化见表5-7。 

【诊断】 

根据小儿年龄及喂养史.体重下降、皮下脂肪减少、全身各系统功能紊乱及其他营养素缺乏 
1 的临床症状和体征,典型病例的诊断并不困难。诊断营养不良的基本测量指标为身长和体重。 

[ 5岁以下儿童营养不良的分型和分度 如下： 

1. 体重低下 (underweight) 体重低于同年龄、同性别参照人群值的均值减 2SD 以下为体重 
笔*" ./ 1 低下。如低于同年龄、同性别参照人群值的均值减 2SD-3SD 为 中度; 低于均值臧 3SD 为重度 c 




该项指标主要反映慢性或急性营养不良。 

2. 生长迟缓 （stunting) 身长低于同年龄、同性别参照人群值的均值减 2SD 为生长迟缓。 
如低于同年龄、同性别参照人群值的均值减 2SD 〜 3SD 为 中度; 低于均值减 3SD 为重度。此指标 
主要反映慢性长期营养不良。 

3. 消瘦 (wasting) 体重低于同性别、同身高参照人群值的均值减 2SD 为消瘦 s 如低于同性 
另 IJ 、同身高参照人群值的均值减 2SD 〜 3SD 为 中度; 低于均值减 3SD 为重度。此项指标主要反映 
近期、急性营养不良。 

临床常综合应用以上指标来判断患儿营养不良的类型和严重程度。以上三项判断营养不 
良的指标可以同时存在，也可仅符合其中一项。符合一项即可作出营养不良的诊断。 

【治疗】 

营养不良的治疗原则是积极处理各种危及生命的合并症、去除病因、调整饮食、促进消化功 
能。本处重点讲述住院重度营养不良的治疗，治疗时间表见表5-8。 





2. 第二阶 段:纠 正微量营养素的缺乏 

(1) 多种维生素及矿物质的 补充: 所有严重营养不良的患儿都有维生素和矿物质的缺乏。 
采用多种维生素或矿物质纠正营养素缺乏症十分重要(表5-10)。 

表 5-10 维生素及矿物质补充时间及其剂量 

营养素 

开始/持续时间 

补充 剂量* 

维生素 A 

第1天 

: >12个月： 200 000 IU 

6~12个月 ：100 000IU 

0 〜 5个月：50 0001II 

叶酸 

第1天 

5mg/d 


至少持续到2周 

1 mg/cl 

锌 

至少持续到2周 

2mg/d 

铜 

至少持续到2周 

0.3mg/(kg*d) 

铁" 

至少持续到2周 

3mg/(kg*fl) 


注:'最近 1 个月内未补充维生索 A 的患儿;#，仅在沭重开始增加时补允 

电解质/矿物质/维生素联合对严重营养不良患儿的治疗是有效的，可替代电解质/矿物质 


溶液和叶酸的补充，但在第1天仍应该给予大剂量维生索 A 和叶酸的补充，并在体重开始增加 
时补充铁剂。 

(2) 开始喂 养:在 病情稳定阶段，患儿可以进食后应马上进行喂养，给予充足的能量和蛋白 
质，以维持患儿基本的生理过程。 

具体操作 如下： 

1) 少吃多餐低渗透压和低乳糖的食物； 

2) 口服或鼻胃管管饲喂食(禁止肠外制 剂); 能量补充 lOOkcay(kg-d) [418.4kJ/(k g *d)] ; 蛋 
内质1〜 1.5g/(kg*d) ; 液体 130m]/(kg-fl) : 严重水肿时给予 I00ml/(kg*d), 液体 M 包括牛 奶」； 

3) 母乳喂养的患儿，鼓励继续母乳喂养 .m 要确保各种营养素达到其需要堡殿•体喂养时 
间及其剂量见表5-11、 




食欲良好 -II •:水肿儿童(表 5-11) 可在 2~3 天内完成（例如每个水平只需施行 24 小 时); 当患 
儿在病程中体重减轻或增加时，仍应按第1天的体重来计算进食遗 2 

监测指标及其注意事 项:包 括进食 M 及食物的残留齿、呕吐情况、水样便的频率和每曰的 
体重。 

患儿在稳定阶段.腹泻应该逐渐减少,水肿患儿体重应该减轻 c 

3. 第二阶段 :追赶 性生长 

患儿食欲的恢复是进入康笈阶段的一个信号.通常在可以进食后1周出现，建议逐步过渡， 
以避免当患儿突然大: i： 进食时发生心力衰竭：在康复阶段，为达到高的摄入量和快速的体重增 
长[ >10g/(kg*d)；.；Ai^ 积汲的喂养方式途 i 义采用每 100m! 能10： 100kcal(418.4kJ)， 蛋白质 2.9g 
的牛奶进行喂养，具体操 作为： 

(1) 过渡时期的喂养 

1) 在初始的48小时采用每 100ml 含能量 100kcal(418.4kJ)、 蛋白质 2.9g 的牛奶进行喂养； 

2) 之后在连续的喂养中每次增加 10ml， 直至喂食后有食物剩余。大约当进食量达到 30ml/ 
(kg •次 ）[ 200ml/ (kg • d)] 时会出现食物剩余。 

3) 每4小时一次连续监测，如果呼吸频率增加幅度 >5次/分，脉搏增加幅度 >25次/分， 
减少每次的喂养量,具体操作见表 5-12 q 

_ 表 5-12 过渡时期患儿的喂养时间及其剂量 _ 

时间 （天)_频^_ ml^(kg •次） | 时间（天） 频率_ ml/(kg •次 )__ 

1 4小时/次 16 2 4小时/次 22 

_1_4 小时 / 次 _19 I___ 

注:给 予患儿 22ml/kg/ 次之后每次增加 10ml 

(2) 过渡后期的喂养 

1) 每 100ml 含能量 100kcal(418.4kJ)、 蛋白质 2.9g 的牛奶(至少4小时/次)不限量喂食； 

2) 能量 150~220koal/(kg*rl) [ 627.6~920.48kJ/(kg-d)]； 

3) 蛋白质 4~6g/(kg_rl); 

4) 母乳喂养的患儿，鼓励继续进行母乳喂养(注意 :母乳 并不能为生长追赶提供足够的能量 
和蛋白质)。 

(3) 过渡期后评估体重增长水平的 监测： 

1 ) 在每 H 清晨喂食前测量患儿 体重； 

2) 每周以 g/(kg.d) 的形式计算并记录体重增长情况。如果体重 增长: A 差 [<5g/(kg*d)]， 
患儿需要全面的重新 评估; B 中等 [5 〜 10g/(kg.d)]， 检査摄入需求是否得到满足，或是否有被忽 
视的 感染; C 良好 [>10g/(kg4)l 继续鼓励母亲和带养者。 

4. 其他 

( 1 ) 提供感官刺激和情绪 h 的 支持: 在严重营养不良的患儿中，精神和行为的发展均有延 
迟应 给予： 






年龄的体重可能仍然偏低。良好的喂养方法和感官刺激在家里也应该继续坚持。 

1) 应教会父母或带 养者: ①怎样频繁喂食能量和营养密集型食物;②怎样给予结构化的游 
戏治疗。 

2) 给父母或带养者的建 议:① 定期儿保门诊 复査; ②确保疫苗的接种;③确保每6个月给予 
一次维生素 A。 

【预防】 

1. 合理喂养大力提倡母乳喂养，对母乳不足或不宜母乳喂养者应及时给予指导，采用混 
合喂养或人工喂养并及时添加辅助 食品; 纠正偏食、挑食、吃零食的不良习惯，小学生早餐要吃 
饱，午餐应保证供给足够的能量和蛋白质。 

2 - 推广应用生长发育监测图定期测量体重，并将体重值标在生长发育监测图上,如发现 
体重增长缓慢或不增，应尽快查明原因，及时予以纠正。 

儿童单纯性肥胖 

儿童单纯性肥胖 (obesity) 是由于长期能量摄人超过人体的消耗，使体内脂肪过度积聚、体 
重超过参考值范围的一种营养障碍性疾病。肥胖不仅影响儿童健康,且与 成年期 代谢综合征发 
生密切相关,已成为当今大部分公共健康问题的根源。目前不仅是发达国家及大城市 J L 童超重 
和肥胖发病率持续上升 ，一 些发展中国,包括我国及农村儿童超重和肥胖发生率也有增加趋势， 
在我国部分城市学龄期儿童超重和肥胖已高达10%以上。 

【病因】 

能量摄入过多是肥胖的主要原因，过去几十年，食物的种类和消费发生巨大变化，‘决 
餐、膨化食品、煎炸类食品、烧烤类食品、含糖饮料、零食摄人增多，饮食不均衡，脂肪摄人过多， 
$余的能量转化为脂肪 C 存体内,导致儿童肥胖。另外孕母摄人过多,选择性剖宫产兴起，巨大 
儿出生增加,导致早期超重和肥胖增多。 

2. 活动量过少电子产品的 流行、 .久坐(玩电脑、游戏机以及看电视等）活动过少和缺乏适 
当的体育锻炼是引发肥胖症的重要因素，即使摄食不多，也可引起肥胖。肥胖儿童大多不喜爱 
运动，形成恶性循环。 

3. 遗传因素与环境因素相比较，遗传因素对肥胖的作用更大。目前研究认为，人类肥胖 
与 6 00多个 基因、 标志物和染色体区域有关。肥胖的家族性与多基因遗传有关。双亲均肥胖的 
后代发生肥胖者高达70%~80% ; 双亲之一肥胖者,后代肥胖发生率约为40%~50% ; 双亲正常的 
后代发生肥胖者仅10%~14%。 

4- 其他如进食过快，或饱食中枢和饥饿中枢调节失衡以致多食;精神创伤（如亲人病故 
或学习成绩低下）以及心理异常等因素亦可致儿童过量进食。 

【病理生理】 

引起肥胖的原因为脂肪细胞数目增多或体积增大。人体脂肪细胞数量的增多主要在出生 
前3个月、生后第1年和 11-13 岁三个阶段,若肥胖发生在这三个时期， S(1 可引起脂肪细胞数目 
增多性肥胖,治疗较困难且易复发 i 而不在此脂肪细胞增多时期发生的肥胖,脂肪细胞体积增大 
而数目正常，治疗较易奏效。肥胖患儿宵有下列代谢及内.分泌改变。 




1. 体温调节与能量代谢肥胖儿对外界体温的变化反应较不敏感，用于产热的能量消耗较 
正常儿少，使肥胖儿有低体温倾向。 

2. 脂类代谢肥胖儿常伴有血浆甘油三酯、胆固醇、极低密度脂蛋白 （VLDL) 及游离脂肪 
酸增加，但高密度脂蛋白 （HDL) 减少。故以后易并发动脉硬化、冠心病、高血压、胆石症等疾病。 

3. 蛋白质代谢肥胖者嘌呤代谢异常，血尿酸水平增高，易发生痛风症。 

4. 内分泌变化内分泌变化在肥胖小儿较常见。 

(1) 甲状腺功能的变 化:总 T 4 、游离 T 4 、总 TV 游离 T 3 等均正常，下 丘脑- 垂体-甲状腺轴也 
正常，但 发现乃 受体减少，被认为是产热减少的原因。 

(2) 甲状旁腺激索及维生素 D 代 谢:肥 胖儿血清 PTH 水平升高， 25-(OH)D 3 及 24,25-(OH) 2 D 3 
水平也增高，可能与肥胖的骨质病变有关 ： 

(3) 生长激素水平的 变化: 肥胖儿血浆生长激素 减少; 睡眠时生长激素分泌高峰 消失; 在低 
血糖或精氨酸刺激下，生长激岽分泌反应迟钝。但肥胖儿 IGF-1 分泌正常，胰岛素分泌增加，对 
生长激素的减少起到了代偿作用，故患儿无明显生长发育障碍。 

(4) 性激素的变 化:女 性肥胖患者雌激素水平增高，可有月经不调和 不孕; 男性患者因体内 
脂肪将雄激素芳香化转变为雌激素，雌激素水平增高，可有轻度性功能低下、阳痿，但不影响睾 
丸发育和精子形成。 

(5) 糖皮质激素 ：肥胖 患儿尿17-羟类固醇、17•酮类固醇及皮质醇均可增加，但血浆皮质醇 
正常或轻度增加，昼夜规律存在。 

(6) 胰岛素与糖代谢的 变化: 肥胖者有高胰岛素血症的同时又存在胰岛素抵抗，致糖代谢异 
常，可出现糖耐量减低或糖尿病。 

【临床表现】 

肥胖可发生于任何年龄，但最常见于婴儿期、5~6岁和青春期，且男童多于女童。患儿食欲 
旺盛且喜吃甜食和高脂肪食物。明显肥胖儿童常有疲劳感，用力时气短或腿痛。严重肥胖者由 
于脂肪的过度堆积限制了胸廓和膈肌运动，使肺通气量不足、呼吸浅快，故肺泡换气量减少，造 
成低氧血症、气急、发绀、红细胞增多、心脏扩大或出现充血性心力衰竭甚至死亡，称肥胖-换氧 
不良综合征 （Pickwickian syndrome)。 

体格检查可见患儿皮下脂肪丰满，但分布均匀，腹部膨隆下垂。严重肥胖者可因皮下脂肪 
过多，使胸腹、臀部及大腿皮肤出现 皮纹; 因体重过重，走路时双下肢负荷过重可致膝外翻和扁 
平足。女孩胸部脂肪堆积应与乳房发育相鉴别，后者可触到乳腺组织硬结。男性肥胖儿因大腿 
内侧和会阴部脂肪堆积，阴茎可隐匿在阴阜脂肪垫中而被误诊为阴茎发育不良。 

肥胖小儿性发育常较早，故最终身高常略低于正常小儿。由于怕被别人讥笑而不愿与其他 
小儿交往,故常有心理上的障碍，如自卑、胆怯、孤独等。 

【实验室检查】 

肥胖儿童常规应检测血压、糖耐量、血糖、腰围、高密度脂蛋白 （HDL)、 低密度脂蛋白 （LDL)、 
甘油三酯、胆固醇等指标，根据肥胖的不同程度可能出现其中某些指标的异常，严重的肥胖儿童 
肝脏超声波检查常有脂肪肝。 

【诊断】 

2岁以上儿童肥胖诊断标准有两种，一种是年龄的体质指数 (body mass index,BM1)，BMI 是 
指体重 （kg)/ 身长的平方 （m 2 ), 当儿童的 BMI 在 P 85 ~P 95 为超重，超过 P 95 为 肥胖; 另一种方法是 
用身高(身长）的体重评价肥胖，当身髙(身长）的体重在 P 80 P Q7 为超重 ，>P 97 为肥胖 

【鉴别诊断】 

1. 伴肥胖的遗传性疾病 

( 1 ) Prader-Willi 综 合征: 呈周围型肥胖体态、身材矮小、智能低下、手脚小、肌张力低、外生殖 



器发育不良。本病可能与位于 15ql2 的 SNRPN 基因缺陷有关。 

(2) Laurence-Moon-Biedl 综合征 :周围 型肥胖、智能轻度低下、视网膜色素沉着、多指趾、性功 
能减低。 


(3) Alstrom 综合征 :中央 型肥胖、视网膜色素变性、失明、神经性耳聋、糖尿病。 

2. 伴肥胖的内分泌疾病 

(1) 肥胖生殖无能症 （FrShlich syndrome): 本症继发于下丘脑及垂体病变，其体脂主要分布在 
颈、额下、乳房、下肢、会阴及臀部，手指、足趾显得纤细、身材矮小，第二性征延迟或不出现。 

(2) 其他内分泌 疾病: 如肾上腺皮质增生症、甲状腺功能减退症、生长激素缺乏症等， M 葙皮 
脂增多的表现，但均各有其特点，故不难鉴别。 

[治疗] 

肥胖症的治疗原则是减少产热能性食物的摄人和增加机体对热能的消粍，使体内脂肪不断 
减少，体重逐步下降。饮食疗法和运动疗法是两项最主要的措施，药物治疗效果不很肯定，外科 
手术治疗的并发症严重，不宜用于小儿。 

1. 饮食疗法鉴于小儿正处于生长发育阶段以及肥胖治疗的长期性，故多推荐低脂肪、低 
糖类和高蛋白、高微量营养素、适量纤维素食谱。低脂饮食可迫使机体消耗自身的脂肪储备，但 
4会使蛋白质分解，故需同时供应优质蛋白质。糖类分解成葡萄糖后会强烈刺激胰岛素分泌， 
从而促进脂肪合成，故必须适量限制。适量纤维素食物的体积在一定程度上会使患儿产生饱腹 
感,新鲜水果和蔬菜富含多种维生素和纤维素,且热能低,故应鼓励其多吃体积大而热能低的蔬 
菜类食品，其纤维还可减少糖类的吸收和胰岛素的分泌，并能阻止胆盐的肠.肝循环,促进朋:固醇 
排泄,且有一定的通便作用。萝卜、胡萝卜、青菜、黄瓜、番茄、萬苣、苹果、柑橘、竹笋等均可选择。 

良好的饮食习惯对减肥具有重要作爾,如避免不吃早餐或晚餐过饱，不吃夜宵,不吃零食， 
减慢进食速度、细嚼慢咽等。不要.兹常用食物对儿童进行奖励;父母、兄弟姐妹及同伴建 立平衡 
膳食、健康饮食习惯,多尝试新食物。 

2. 运动疗法适当的运动能促使脂肪分解，减少胰岛素分泌，使脂肪合成减少，蛋白质合成 
增加，促进肌肉发育。肥胖小儿常因动作笨拙和活动后易累而不愿锻炼，可鼓励和选择患儿喜 
欢和有效易于坚持的运动，如晨间跑步、散步、做操等，每天坚持至少运动30分钟，活动量以运 
动后轻松愉快、不感到疲劳为 原则; 尤其注意饭后不要立刻坐下来看电视,提倡饭后参加家务和 
散步，运动要循序渐进，不要求之过急。如果运动后疲惫不堪、心慌气促以及食欲大增均提示活 
动过度。 

3. 药物治疗一般不主张用药，苯丙胺类和马吲哚类等食欲抑制剂以及甲状腺素等增加消 
耗类药物对儿童均应慎用。 

【预防】 

1 . 加强健康教育,保持平衡膳食,增加运动。 

2. 儿童肥胖预防从孕期开始，世界卫生组织建议，预防儿童肥胖应从胎儿期开始，肥胖的预 
防是全社会的责任(表5-13)。 




3. 政府补贴计划，促进新鲜水果和蔬菜的消费 

4. 提供财政激励措施，鼓励企业生产更多的健康产品，并对消费者进行产品内容教育 

5. 提供财政激励措施，鼓励学校发起体育创新活动及建立营养项目 

6. 允许税前扣除减重和锻炼计划的成本 

7. 为城市规划员提供建立自行车、慢跑和步行道路的基金 

8. 禁止针对学龄前期儿童的快餐食品的广告，并限制针对学龄儿童的广告 _ 


第六节维生素营养障碍 

-、维生尜 A 缺乏症 

维生素 A 缺乏症 （vitamin A deficiency disra.rtei.,VAD) 是指机体所有形式和任何程度的 纟隹生 
素 A 不足的表现，包括临床型维生素 A 缺乏、亚临床型维生素 A 缺乏及可疑亚临床型维生素 A 
缺乏（或边缘型维生素 A 缺乏X,临床型维生素 A 缺乏表现为经典的皮肤角化过度和眼千燥症； 
边缘型和亚临床型维生素 A 缺乏无特异表现，主要与反复呼吸道感染、腹泻和贫血等广泛影响 
有关，增加婴幼儿的发病率和死亡率。 

维生素 A 缺乏症是全球范围内最普遍存在的公共卫生营养问题,大约有 1.27 亿学龄前儿 
童为维生素 A 缺乏，其中440万患有一定程度的眼干燥症，发展中国家有720万孕妇为维生素 




A 缺乏， 1350 万为边缘型维生素 A 缺乏; 每年有600多万孕妇发生夜盲症。我国学龄前儿童维 
生素 A 缺乏约为9% 〜 11%，边缘型维生素 A 缺乏约为30%〜40%。维生素 A 缺乏症是联合国千 
年发展目标重点消灭的疾病之一。 

【吸收与代谢】 


I 


棕榈酸视黄醇 
水解酶 | mm 

酸还職 

I 乳化和吸收与棕榈酸再酯化 


1. 维生素 A 的来源维生素 A 是指具有全反式视黄醇生物活性的一组类视黄醇物质，包 
括视黄醇 (retinol)、 视黄醛 （retinal)、 视黄酯 膳食来游： 

(retinyl ester) 及视黄酸 （retinoic acid.RA), __| 

视黄酸是维生素 A 在体内发生多种生理作 
用的重要活性形式。维生素 A 主要有两大 
来源，一类是动物性食物的视黄醇,如在乳 
类、蛋类和动物内脏中含量 丰富; 另一类是 
植物类食物，如能成为维生素 A 原的类胡萝 
卜素 （carotenoid), 其中 P- 胡萝卜素具有的 
维生素 A 活性最高，在深色蔬菜和水果中含 
量丰富，其在肠道转化为维生素 A 的比例是 
6: 1,(近期研究转化率可能在 

12~20 : 1)。 

维生素 A 和 p- 胡萝卜素皆为脂溶性，其消 
化吸收的机制与脂类相同（图5-2)。 

2■维生素 A 的转运维生素 A 在.小. 

肠细胞吸收，与乳糜微粒结合，通过淋巴系 
统人血，转运到肝脏，再酯化为棕榈酸酯储 
存在星状细胞。当周围靶组织霈要时，肝脏 


上皮细胞 其他靶细胞 感光细胞 

图 5-2 维生素 A 肠道吸收及代谢的分子机載 


中的维生素 A 酯经酯酶水解为视黄醇，与肝脏合成的视黄醇结合蛋白 (Mtinol- binding protein, 
RBP) 结合，再与血浆中的转甲状腺素蛋白 （TTR) 结合形成复合体，以减少视黄醇从肾小球滤过。 

3 -维生素 A 的核受体上述复合体与靶细胞上的 RBP 受体相结合,将视黄醇释放人靶细 
胞转变为视黄酸,视黄酸与其细胞核膜的特异性受体视黄酸核受体 （ ret i noic acid receptor,RAR) 
ft 类视黄醇核受体 (retinoids X receptor,RXR) 相结合，上调或抑制几百种基因的表达，视黄酸作 
为核激素发挥作用。 

【生理功能和病理改变】 

1. 构成视觉细胞内的感光物质眼部对维生素 A 缺乏特别敏感，位于视网膜上视杆细胞 
!的 11- 顺式视黄醛与视蛋白结合,形成与感受暗光有关的视紫 红质； 当光线照射到视网膜时，发 
I 生一系列复杂的生物化学反应，导致神经冲动。在此过程中，除了消耗能量和酶外，还有部分视 

黄酸变成视黄醇被排泄,所以必须不断地补充维生素 A, 才能维持正常视觉过程。 

2. 影响上皮稳定性、完整性维生素 A 缺乏导致上皮组织内的黏液分泌细胞被角蛋内生 
成细胞替代，这种改变导致皮肤，眼结膜和角膜干燥。维生素 A 能调节糖蛋白和黏多糖等化合 

:物有关的酶表达，最后导致严重的眼干燥症和角膜溃疡。缺乏的初期病理改变是 t 皮组织的干 
燥,继而形成过度角化变性和腺体分泌减少。这种变化累及全身上皮组织,尤其是呼吸道、消化 
道和泌尿道。 

3. 促进生长发育和维护生殖功能维生素 A 通过细胞的 RNA, DMA 的合成及生长激素的 
分泌而影响生长发育，还影响正常精子发生和胎盘发育。 

4. 维持和促进免疫功能维生素 A 以其特定的途径参与维持机体的免疫活性，帮助机体 
维护淋巴细胞库,参与维护 T 细胞介导的免疫反应,促进免疫细胞产生抗体的能力，促进 T 淋巴 
细胞产生某些细胞因子。维生素 a 缺乏通过影响免疫细胞内视黄酸受体的表达相应 n 牵而影 







，响机体的免疫功能。 

5. 影响造血维生素 A 缺乏可能主要影响铁的转运和 PC 存，影响红系造血，从而引起贫血。 

【病因】 

1. 原发性因素维生素 A 缺乏在5岁以下儿童中的发生率远高于成人，其主要原因是维 
生素 A 和胡萝卜素都很难通过胎盘进入胎儿体内，因此新生儿血清和肝脏中的维生素 A 水平明 
显低于母体，如在出生后不能得到充足的维生素 A 补充则极易出现维生素 A 缺乏症<= 

2. 消化吸收维生素 A 为脂溶性维生素，它和胡萝卜素在小肠的消化吸收都依靠胆盐的 
帮助，膳食中脂肪含摄与它们的吸收有密切的联系。膳食中脂肪含量过低，胰腺炎或胆石症引 
起胆汁和胰腺酶分泌减少，一些消化道疾病，如急性肠炎、粥样泻等造成胃肠功能紊乱都可以影 
响维生素 A 和胡萝卜索的消化和吸收。 

3. 储存利用任何影响肝脏功能的疾病都会影响维生素 A 在体内的储存量，造成维生素 
A 缺乏 ； 一些消耗性传染病，尤其是儿童中的麻疹、猩红热、肺炎和结核病等都会使体内的维生 
素 A 存储消耗殆尽，摄入盘则往往因食欲不振或消化功能紊乱而明显减少，两者的综合结果势 
必导致维生素 A 缺乏症的发生。 

【临床表现】 

维生素 A 缺乏症的临床表现与其缺乏的阶段和程度有密切关系（图5-3)，在边缘型维生素 
A 缺乏和亚临床缺乏阶段主要表 
现为非特异的临床表现，如感染 
增加和贫血等，在重度缺乏阶段 
才表现为维生素 A 缺乏的经典 
表现——眼千燥症。 

1. 眼部表现眼部的症状 
和体征是维生素 A 缺乏症经典 
的或最早被认识到的表现。夜 
盲或暗光中视物不清最早出现， 

持续数周后，开始出现眼干燥症 
的表现，外观眼结膜、角膜干燥， 

失去光泽，自觉痒感，泪减少 J 艮 
部检査可见结膜近角膜边缘处干燥起皱褶，角化上皮堆积形成泡沫状白斑，称结膜干燥斑或毕 
脱斑 (Bitot’s spots)。 继而角膜发生干燥、混浊、软化，自觉畏光、眼痛，常用手揉搓眼部导致感染 C 
严重时可发生角膜溃瘍、坏死，引起穿孔，虹膜、晶状体脱出,导致失明。 

2. 皮肤表现开始时仅感皮肤干燥、易脱屑，有痒感，渐至上皮角化增生，汗液减少，角化物 
充塞毛囊形成毛癱丘疹。检查触摸皮肤时有粗砂样感觉，以四肢伸面、肩部为多，可发展至颈背 
部甚至面部。毛囊角化引起毛发干燥，失去光泽，易脱落，指(趾）甲变脆易折、多纹等。 

3. 生长发育障碍严重缺乏时表现为身高落后，牙齿釉质易剥落，失去光泽，易发生龋齿。 

4. 感染易感性增高在维生素 A 亚临床或可疑亚临床缺乏阶段，免疫功能低下就已存在， 
主要表现为反复呼吸道和消化道感染，且易迁延不愈，增加疾病发病率和死亡率，尤其是6个 
月以上和2岁以下儿童。这是当前重视对亚临床型或可疑亚临床型维生素 A 缺乏干预的重要 
原因。 

5. 贫血维生素 A 缺乏时会出现贮存铁增加、外周血血清铁降低、类似于缺铁性贫血的小 
细胞低色素性贫血。 

【诊断】 




I 染病史等情况下应高度警惕维生素 A 缺乏症。如出现夜盲或眼干燥症等眼部特异性表现以及 
I 皮肤的症状和体征，即可临床诊断。 

2. 实验室诊断 

(1) 血浆视 黄醇: 视黄醇是血浆维生素 A 的主要形式，是维生素 A 缺乏分型的重要依据，血 
I浆维生素 A 低于 OZ/fxmol/L 诊断为维生素 A 缺乏，如伴特异的眼干燥症为临床型维生素 A 乏， 

I 这时血浆维生素 A —般低于 0.35M^d/L; 如无特异的眼干燥症则为亚临 床型； 血浆维生索 A 在 
I 0. 7 〜 1.0 5 jx mo l/L 之间诊断为可疑亚临床型维生素 A 缺乏或边缘型维生素 A 缺乏，与增加儿童发 
I 病率和死亡率等密切相关。 

(2) 相对剂量反应 (RDR) 相对剂量反应试验原理在于视黄醇不足时，游离状态的 r BP 滞留 
I 在肝脏，补充视黄醇以后，结合状态的视黄醇结合蛋白被释放到血液循环，在给予测定剂贤时， 

I从肝脏释放的视黄醇的数量与其肝脏贮存量已经排空的程度成正比，达到间接测定体内 r 存傲 
j 的目的。 

其方法是在空腹时采集静脉血 (A0)， 然后口服视黄醇制剂 450p.g,5 小时后再次采集静脉血 
(A5)， 测定两次血浆中维生素 A 的水平并按公式(如下)计算 RDR 值，如 RDR 值大于20%为阳性， 
表示存在亚临床型维生素 A 缺乏。 

RDR(%)=(A5-A0)/A5x 100% 

j ⑶血浆视^醇结合蛋白 （RBP) 测定:与血清维生素 A 有比较好的相关性，低于 23,lmg/L 

!有维生素 A 缺乏的可能，但在感染、蛋白质-能量营养不良时亦可降低，可同时检查 c- 反应蛋 
白 （CRP)。 

! ⑷尿液脱落细胞检 查:加 1%甲紫于新鲜中段尿中，摇匀计数尿中上皮细胞，如无泌尿道感 

j 染，超过 3 个 /mm 3 为异常，有助于维生素 A 缺乏的诊断，找到角化上皮细胞具有诊断意义。 

⑸暗适应 检查: 用暗适应计和视网膜电流变化检查，如发现暗光视觉异常有助于诊断。 
有明确，入不足或消耗增加的病史，以及明显的维生素 A 缺乏的临床表现者即可作出临 
j 床诊断，进行治疗。实验室检查结果表明血清维生素 A 低于正常水平则有助于确诊和疗效随 
| 访。边缘型维生素 A 缺乏往往没有特异的临床表现，其诊断主要依靠实验室检查和流行病学 
j 资料。 

【治疗】 

,, I- w : r.\ 缺，乏，邵 以该尽 

,、调整饮食、去除病因 \ 的动物 tm 物或⑽ m、 雜多的深色蔬菜， 
有条件的地方也可以采用维生素 A 强化的食品，如婴儿的配方奶粉和辅食等。此外，应重视原 
1 发病的治疗 

2. 维生素 A 制剂治疗具体见表5-14。1视黄醇当量 =lM，g 视黄醇 =3.3TU 维生素 A. 

丨 表 5-14 常规与年龄相适宜的预防与治疗性维生素 A 大剂量补充建议 

年龄治疗性 * 讎性 i ~^- 

<6月龄 50 000IU 500001U— ~ i 10周龄、14周龄¥76 

6~1 1 月龄 100 000IU 100 000IU 每4~6个月 1 次 

>1 岁 200 000IU 200 000IU 每4~6个月 1 次 

妇女 200000IU # 400 000IU 产后6周内 

iiV :.卜 心跑 :';人卽.阳I烨讣确1 幻,； 、: M 料，]"-'| ! .24 小!1指内给〆I次，2即 ml! 给 f. 1 次； 确泠々麻柃的 

即给 f 单剂 m ，24小时后再给予1次;蛋广|质-能 s 营养不良确诊时给 f 单剂 m ,此; n. 每 I i 补允维持嬰 w: 的补允 
M #，宵龄期妇女⑴~49岁）确诊为活动性角膜损害的立即补充维生袭 a 2()0 00()111.24 小时 ri 洱给 f. 1次，2 IAU1 内 




3. 眼局部治疗除全身治疗外，对比较严重的维生素 A 缺乏症患者常需眼的局部治疗。 
为预防结膜和角膜发生继发感染，可采用抗生素眼药水(如0.25%氯霉素)或眼窗(如0.5%红霉 
素)治疗，每日3 〜 4次，可减轻结膜和角膜干燥不适。如果角膜出现软化和溃疡时，可采用抗生 
素眼药水与消毒鱼肝油交替滴眼，约1小时1次，每日不少于20次。治疗时动作要轻柔，勿压 
迫眼球，以免角膜穿孔，虹膜、晶状体脱出。 

【预防】 

1. 健康教育平时注意膳食的营养平衡，如果经常食用富含维生素 A 的动物性食物和深 
色蔬菜和水果 ，一 收不会发生维生素 A 缺乏。小年龄儿童是预防维生素 A 缺乏的主要对象，孕 
妇和乳母位多食』•:述贪物，以保证新生儿和乳儿有充足的维生素 A 摄人:：母乳喂养优于人工喂 
养，人 T： 喂养婴儿应尽 M •选择维生素 A 强化的乳方， 

2. 预防性干预见表 5-14: 

【附】维生索 A 过多症和胡萝 卜 索血症 

维生索 A 摄人过多可以引起维生索 A 过多症，分为急性和慢性两种，维生素 A 过 蛰会降 
低细胞哎和溶谢木脱的☆定性，异制•:虹％ ,卜.同汗放，引起皮肤、骨骼、脑、肝等多种脏 
器组织病变：脑受损可使颅压 增高; 骨组织变性引起骨质吸收、变形、骨膜下新骨形成、血钙和 
尿钙都上 升; 肝组织受损则引起肝脏肿大,肝功能改变： 

1. 急性维生素 A 过多症成人一次剂量超过30万~100万 IU, 儿童一次剂量超过30万 IU 
即可能发生急性中毒。从曾发生的急性维生素 A 过多症病例看，成人多为大量食用富含维生素 
A 的食物，如北极熊、鲨鱼和鳕鱼等的肝而发生中毒，儿童则多因意外服用大量维生素 AD 制剂 
引起。 

临床表现在摄入后6〜8小时，至多在1~2天内出现。主要有嗜睡或过度兴奋，头痛、呕吐 
等高颅压症状，1 2-20 小时后出现皮肤红肿,继而脱皮，以手掌、脚底等厚处最为明显，数周后方 
恢复正常。婴幼儿以高颅压为主要临床特征，囟门未闭者可出现前囟隆起。脑脊液检查压力增 
高，细胞数正常，蛋白质量偏低，糖正常。血浆维生素 A 水乎剧增，可达 500^g/L 以上(正常成人 
100~300n，g/L) c 

2. 慢性维生素 A 过多症多因不遵医嘱长期摄入过量维生素 A 制剂引起。从已发生的病 
案看,成人每天摄人8万~10万 m, 持续半年;或每天3万~4万 IU., 超过8年可弓I起慢性中毒。 
婴幼儿每天摄人5万 -.10. 万 IU, 超过6个月即可引起慢性 中毒; 也有报道每天仅服 2.5 万 IU, 1 
个月即出现中毒症状。这种情况常见于采用口服鱼肝油制剂治疗维生素 D 缺乏性佝偻病时，由 
于许多鱼肝油制剂既含有维生素 D, 又含有维生素 A, 当口服途径使用较大治疗剂量的维生素 D 
时极易造成维生素 A 的过量。 

临床表现不似急性维生素 A 过多症那样迅速出现高颅压和皮肤损害的症状及体征。成人 
慢性维生素 A 过多症首先出现的常是胃纳减退、体重下降，继而有皮肤千燥、脱屑、皲裂、毛发干 
枯、脱发、齿龈红肿、唇干裂和鼻出血等皮肤黏膜损伤现象，以及长骨肌肉连接处疼痛伴肿胀.体 
格检査可见贫血、肝脾 肿大。 X线检查长骨可见骨皮质增生，骨膜增厚。脑脊液检查可有 f 力 
增高: 肝功能检査可出现转氨酶升高,严重者可出现肝硬化表现。有时可见血钙和尿钙升高。 

根据过量摄入维生素 A 的病史、临床表现、血浆维生素 A 浓度明显升高以及X线检查等其 
他实验室检查结果,对于急、慢性维生素 A 过多症的诊断并不困难。慢性维生素 A 过多症的早 
期临床表现可能只是个别症状或体征,容易误诊，应注意同佝偻病、坏血病等鉴别。 

维牛素 A 过多症一曰.确诊，应立.即停止服用维生素 A 制剂和含维生素 A 的食物：急性维 
牛素 A 过多症的症状一般在1~2周内消失.骨飭改变也逐渐恢复，但较缓慢，约需 2-3 个爾。一 
般不®其他治疗，高颅压引起的反复呕叶以及因此发生.的水和电解质紊乱应给予对治疗 c 



j 本病预后良好，个别病程长、病情严重者可留下身材矮小后遗症。 

3. 胡萝卜素血症因摄人富含胡萝卜素的食物（如胡萝卜、南瓜、橘子等）过多，以致大量 
胡萝卜素不能充分迅速在小肠黏膜细胞中转化为维生素 A 而引起。虽然摄入的 (3- 胡萝卜素 
!在体内可转化为维生素 A, 但其吸收率只有1/3,而吸收的胡萝卜素只有一半可以转化为维生素 
[A, 所以胡萝卜素的摄人量最后仅有 1/20-1/12 发挥维生素 A 的作用，故大量摄入的胡萝卜素一 
] 般不会引起维生素 A 过多症，但可以使血中胡萝卜素水平增高，发生胡萝卜素血症。血清胡萝 
卜素含量明显升高，可达4.7~9.3叫 0 此(正常为 1.9~2.7(xm 0 l/L), 致使黄色素沉着在皮肤内和皮 
下组织内，表现为皮肤黄染，以鼻尖、鼻唇皱襞、前额、手掌和足底部位明显,但巩膜无黄染。停 
:止大量食人富含胡萝卜素的食物后，胡萝卜素血症可在2~6周内逐渐消退 ，一 般没有生命危险。 
不需特殊治疗。 


二营养性维生素 D 缺乏 


( — ) 营养性维生素 D 缺乏性侮偻病 (rickets of vitamin D deficiency) 

营养性维生素 D 缺 2 是引起拘偻病的最主要的原因，是由于儿童体内维生素 d 不足导致钙 
和磷代谢紊乱、生长着的长骨干骺端生长板和骨基质矿化不全，表现为生长板变宽和长骨的远 
端周长增大，在腕、踝部扩大及软骨关节处呈串珠样隆起、软化的骨干受重力作用及肌肉牵拉出 
现畸形等。 

维生素 D 除对骨质矿化的重要作用外，目前国际和我国均十分重视维生索 D 对全身的营养 
作用。在20世纪，北欧和美国佝偻病发病率很高,后来作为公共卫生问题常规给婴幼儿补充维 
生素 Df 其发病率明显下降,但目前在发展中国家仍然是一个重要问题，我国婴幼儿，特别是小 
婴儿是高危人群,北方拘偻病患病率高于南方。近年来,随着社会经济文化水平的提高，我国营 
养性维生素 D 缺乏性狗偻病发病率逐年降低，病情也趋向轻度。 

t 维生素 D 的生理功能和代谢】 

维生素 D 已被证明是体内钙内稳态 (homeostasis) 的最重要的生物调 节因子 之一。 

1 . 维生素 D 的来源维生素 D 是一组具有生物活性的脂溶性类固醉衍生物 (secosteroids), 
包括维生素 D 2 (麦角骨化醇 , er g 0ca]ciferol)a 维生素 D 3 ( 胆骨化醇, cholecakfcol) 两者。前者存 
在于植物中，后者系由人体或动物皮肤中的 7 _脱氢胆固醇经日光中紫外线的光化学作用转变而 
成,是体内维生素的主要来源。 

婴幼儿体内维生素 D 来源有三个途径。 

(1) 母体-胎儿的 转运: 胎儿可通过胎盘从母体获得维生素 D, 胎儿体内 25-(OH)D, 的 JC 存 
可满足生后一段时间的生长需要。早期新生儿体内维生素 D 的量与母体的维生素 D 的营养状 
况及胎龄有关。 

⑵食物中的维生素 D :天然食物含维生素 d 很少,母乳含维生素 D 少，谷物、蔬菜、水果不 
含维生素 D, 肉和白鱼含量很少。但配方奶粉和米粉摄人足够量,嬰幼儿可从这些强化维生素 D 
的食物中获得充足的维生素 D。 

(3) 皮肤的光照 合成: 是人类维生素 D 的主要来源。人类皮肤中的7-脱氢胆骨化醇 (7-DHC) 
是维生素 D 生物合成的前体，经日光中紫外线照射(波长 290~320nm) 变为胆骨化醇，即内源性 
维生素 D 3 。 皮肤产生维生素0 3 的量与日照时间、波长、暴露皮肤的面积有关。皮肤的光照合成 
是儿童和青少年维生素 D 的主要来源。 

2. 维生素 D 的转运食物中的维生素仏在胆汁的作用下，在小肠刷状缘经淋巴管吸收。 
皮肤合成的维生素 D 3 直接吸收人血。维生素 D 2 和维生素 D 3 在人体内都没有生物活性,它们被 
摄人血液循环后与血浆中的维生素 D 结合蛋白 （DBP) 相结合后转运到肝脏。维生素 D 在体内必 
须经过两次羟化作用后才能发挥生物效应。首先经肝细胞发生第一次羟化，生成25-羟维生素 




D 3 [25-(OH)D,], 这个过程受饮食维生素 D.、25-(OH)D, 和 l,25-(OH) 2 D 3 的负调节。 25-(OH)D 3 
是循环中维生素 D 的主要形式 3 循环中的 25-(OH)D 3 与 a- 球蛋白结合被运载到肾脏,在近端 
肾小管上皮细胞线粒体中的 l-cx 羟化酶的作用下再次羟化，生成有很强生物活性的1,25-二羟 
维生素 D, 即 l,25-(OH),D,o I.25-(OH) 2 D 3 被认为是一种类固醇激素，通过其核受体发挥调节 
基因表达的作用。 

3. 维生素 D 的生理功能从肝脏释放入血液循环中的 25-(OH)D 3 浓度较稳定.可反映体 
内维生索 D 的营养状况，正常的含量为 ll-60ng/ml,25-(OH)D 3 虽有一定的生物活性，但在生理 
浓度范围内作用较弱,可动员骨钙人血,抗佝偻病的生物活性较低。 

在正常情况下，血液循环中的 l,25-(OH) 2 D 3 主要与 DBP 结合,对靶细胞发挥其生物效应。 

1.25- (OH) 2 D 3 是维持钙、磷代谢平衡的主要激素之一，主要通过作用于靶器官(肠、肾、骨）而发 
挥其抗佝偻病的生理功能 :①促 小肠黏膜细胞合成一种特殊的钙结合蛋白 （CaBP), 增加肠道钙 
的吸收，磷也伴之吸收增加， l,25-(OH) a D, 可能有直接促进磷转运的 作用; ②增加肾近曲小管对 
钙、磷的重吸收，特别是磷的重吸收.提高血磷浓度.有利于骨的矿化 作用; ③对骨骼钙的 动员： 
与甲状旁腺协同使破骨细胞成熟.促进骨重吸收.旧骨中钙盐释放 人血; 另一方面刺激成骨细胞 
促进骨样组织成熟和钙盐沉积。 

目前研究进展认为，1, 25- (OH) 2 D 3 不仅与矿物质代谢有关，同时在许多分化和增殖的细胞 
中也发挥多方面的重要作用，包括造血系统、角化细胞及分泌甲状旁腺激素和胰岛素的细胞。 
此外许多类型的癌细胞(包括乳腺和前列腺癌细胞)也是维生素 D 的靶细胞。 

4. 维生素 D 代谢的调节 

(1) 自身反馈作用 :正常 情况下，维生素 D 的合成与分泌是依据机体需要受血中 25-(OH)D 3 
的浓度自行调节，即生成的1 ,25-(OH) s l> 3 ._ 的量达到一定氷平財，可抑制 25-(OH)D 3 在肝内经化、 

1 .25- (OH),D 3 在肾内羟化的过程。 

(2) 血钙 、憐浓 度与甲状旁腺、降钙素 调节: f: 脏生成 l,25-(OH) 2 D 3 间接受血钙浓度调节。 
当血钙过低时,甲状旁腺激素 (PTH) 分泌增力 n,PTH 刺激肾脏 l,25-(OH) 2 D, 合成 增多; PTH 与I, 
25-( OH) 2 D, 共同作用于骨组织,使破骨细胞活性增加,降低成骨细胞活性,骨重吸收增加,骨钙 
释放人血，使血钙升高，以维持正常的生理功能。血钙过高时,降钙素 （CT) 分泌,抑制肾小管羟 
化生成 1,25-(OH) 2 D 3 。 血磷降低可直接促进 1,25-(OH)A 的增加，高血憐则抑制其合成。 

【病因】 

1. 围生期维生素 D 不足母亲妊娠期，特别是妊娠后期维生素 D 营养不足,如母亲严重营 
养不良、肝肾疾病、慢性腹泻，以及早>、双胎均可使得婴儿体内维生素 D C 存不足= 

2. 曰照不足因紫外线不能通过玻璃窗,婴幼儿被长期过多的留在室内活动，使内源性维 
生素 D 生成不足。大城市高大建筑可阻挡日光照射，大气污染,如烟雾、尘埃可吸收部分紫外线。 
气候的影响，如冬季日照短，紫外线较弱，亦可影响部分内源性维生素 D 的生成。 

3. 生长速度快，需要增加如早产及双胎婴儿生后生长发育快，需要维生素 D 多,且体内 
贮存的维生素 D 不足。婴儿早期生长速度较快，也易发生佝偻病。重度营养不良婴儿生长迟缓. 
发生佝偻病者不多 t 

4. 食物中补充维生素 D 不足因天然食物中含维生素 D 少,即使纯母乳喂养，婴儿若户 •外 
活动少亦易患佝偻病。 

5. 疾病影响胃肠道或肝胆疾病影响维生素 D 的吸收，如婴儿肝炎综合征、慢性腹泻等； 
肝、肾严重损害可致维生素 D 经化障碍 ,l,25-(OH) 2 D, 生成不足而引起佝偻病长期服用抗惊 
厥药物可使体内维生素 D 不足，如苯妥英钠、苯巴比妥，可刺激肝细胞微粒体的氧化酶系统活 
性增加，使维生素 D 和 25-(OH)D 3 加速分解为无活性的代谢产物。糖皮质激素有对抗维生素 D 
对钙的转_运的作用 




维生素 D 缺乏性佝偻病可以看成是机 


体为维持血钙水平而对骨骼造成的损害 ： 
长期严重维生素 D 缺乏造成肠道吸收钙、磷 
减少和低血钙症，以致甲状旁腺功能代偿性 
亢进, PTH 分泌增加以动员骨钙释出，使血 
清钙浓度维持在正常或接近正常的 水平; 但 
PTH 同时也抑制肾小管重吸收磷，继发机 
体严重钙、磷代谢失调,特别是严重低血磷 
的结果（图5-4)。细胞外液钙、磷浓度不足 
破坏了软骨细胞正常增殖，分化和凋亡的程 
序; 钙化管排列紊乱，使长骨钙化带消失、骺 
板失去正常形态，参差 不齐; 骨基质不能正 
常矿化，成骨细胞代偿增生，碱性磷酸酶分 
泌增加.骨样组织堆积于干骺端,骺端增厚， 
向外膨出形成“串珠”、“手足镯”。骨膜下 
骨矿化不全，成骨异常,骨皮质被骨样组织 
替代，骨膜增厚，骨皮质变薄.骨质疏松，负 
重出现 弯曲； 颅骨骨化障碍而颅骨软化，颅 
骨骨样组织堆积出现“方觸临床爾出现 
一系.列.拘偻病症状和血生化改变。 

【临床表现】 

* 于不 爾年龄 的骨骼生长速度不同，所 



挪 


以维生素 D 缺乏性佝偻病骨豁的临床表现与年龄密切相关(表5-15)。 


表 5-15 营养性维生素 D 缺乏性佝倭病活动期骨骼畸形与好发年龄 


颅骨软化 
方颅 

前囟增大及闭合延迟 
出牙迟 
肋骨串珠 
肋膈沟 
鸡胸、漏斗胸 
手镯、足镯 


迟于 1.5 岁 

1岁出牙 ,2.5 岁仍未出齐 
1岁左右 


“0” 形腿或“X”形腿 >1岁 

脊柱 后弯、侧弯 学坐后 

付盆 _^乎 


本病在临床 h 可分为4期（表 5- 1从 

1 -初期(早期）多见6个月以内，特别是3个月以内的小婴儿.多为神经兴奋忡增高的表 
现，如易激惹、烦闹.汗多剌激头皮而摇头等似这些并非佝偻病的特异症状，仅作为临床 'm 
诊断的参考 依据： 血清 25-(0H)D, 下降， PTH 升高，一过性血钙下降,血磷降低，碱性 磷酸酶 VE 
常或 稍高; 此期常无骨骼病变，骨骼X线口『正常,或钙化带稍模糊。 



发病年龄 
症状 

体征 

血钙 

血磷 

AKP 


3个/!左 A >3个门 

耶特异性神骨骼改变和运动功能发育迟缓 
经精神症状 

枕迮 生长发 t 扱快部位骨骼改变. 

肌肉松弛 

正常或稍低稍降低 
降低 朋显降低 

升商或正常明显升高 


症状减轻或接近消失 

骨愤改变或无 

数天内恢复正常 

降低或正常 

1-2 个月后逐渐正常 


多 >2岁 
症状消失 

骨骼改变 

或无 

正常 

正常 

正常 


25-(OHM), 下降 
骨X线 多正？ 


<8ng/ml. 可诊断 数天内恢笈正常 正常 

fj •骺端钙化带 消失， 呈杯口状、长骨干骺端临时钙化带重干骺端病 
毛刷状改变，骨骺软骨带增宽现、增宽、密度增加，骨骺软变消失 
(>2m_u), 讨质疏松 .骨皮 质变薄骨盘增宽 <2mm _ 


2. 活动期（激期）甲-期维生素 H) 缺乏的 婴儿未 经治疗，继续加重，出现 PTH 功能亢进和 
弼、磷代谢 失常的 典型骨骼改变，表现部位艾该年龄骨骼生长速度较快的部位相一致: 

6月龄以内婴儿的佝偻病以颅 fj •改变为主，前囟边较软.颅骨薄,检查者用双手间定婴儿头 
部，指尖杷川力 『K 迫枕骨或顶骨的后部,可冇 m 兵 兵球样的感觉。6月龄以后,尽管病情仍在进 
展，但颅 fi •软化消失 m 常婴儿的骨缝岡围亦可冇 m 乒乓球样感觉额骨和顷骨中心部分常常 
imim . r . 7-8 个月时，变成"方盒样”头裀,即方头（从上向 f 看)，头围也较止常增火髓 
端因骨样组织堆积而膨大，沿肋骨方向于肋骨与肋软骨交界处可扪及圆形隆起，从上至下如串 
珠样突起，以第7~10肋骨最明显,称佝偻病串珠 (rachitic rosary); 手腕、足踝部亦可形成钝圆形 
环状隆起，称手、足镯1岁左右的小儿可见到胸骨和邻近的软骨向前突起，形成“鸡胸样” 畸形； 
严重佝偻病小儿胸廓的下缘形成一水平凹陷，即肋膈沟或郝氏沟 （Harrison’s groove) c 小婴儿漏 
斗胸主要由先天性畸形 引起。 由于骨质软化与肌肉关节松弛，小儿开始站立与行走后双下肢负 
重，可出现股骨、胫骨、腓骨弯曲，形成严重的膝内翻 （ “0”形腿)或膝外翻（“X”形腿)，有时有 “K” 
形样下肢畸形. 

患儿会坐 1 U 站、 i 后，因韧带松弛可致脊柱畸形:严重低血磷使肌肉糖代谢障碍，使全身肌 
肉松弛，肌张力降低和肌力减弱。 

此期血牛.化除血淸钙稍低外,:其余指标改变更加显箸。 

X线显示 长骨 钙化带消失，干骺端 M 毛刷样、杯11状 改变; 骨骺软骨盘 ( 生长板)增宽 (>2mm); 
骨质稀疏，骨皮质 变薄; 可冇骨干弯曲畸形或青枝骨折，骨折可无临床症状（图 5-5). 


yiiiiii 

图 5-5 佝偻病时骨骼X线改变 

A 和（：分別为佝偻病腕部和膝部, B 和 D 分别为正常腕部和膝部 



3. 恢复期以上任何期经治疗及日光照射后,條床症状和体征逐渐减轻或消失：血钙、5舜 
逐渐恢复正常，碱性磷酸酶约需1~2个月降至正常水平。治疗2~3周后骨骼X线改变有所改善， 
出现不规则的钙化线，以后钙化带莩密增厚，骨骺软骨盘 <2mm, 逐渐恢复正常^ 

4. 后遗症期多见于2岁以后的儿童或秋季。因婴幼儿期严重佝偻病，残留不同程度的骨 
骼畸形。无任何临床症状,血生化正常,X线检查骨骼干骺端病变消失,不需治疗。 

【诊断】 

诊断需解决三个问题 :首先 ，是否有徇 偻病; 其次，如有，属于哪个期；再次，是否需耍治疗： 
正确的诊断必须依据维生素 D 缺乏的病因、临床表现、血生化及骨骼X线检查：应注意早期的 
神经^奋性増高的症状无特异性,如多汗、烦闹等，仅依据临床表现的诊断准确韦较 低： # 愤的 
改变可靠;血清 25-(OH)D 3 水平为最可靠的诊断标准，但很多单位不能检测-_血生化与骨骼X 
线的检查为诊断的“金标准”。 

【鉴别诊断】 

1. 与佝偻病体征的鉴别 

(1) 黏多 糖病: 黏多糖代谢异常时,常有多器官受累，可出现多发性骨发育不全，如头大、头 
型异常、脊柱畸形、胸廓扁平等体征。此病除临床表现外，主要依据骨骼的 X 线变化及尿中黏多 
糖的测定作出诊断。 

⑵软骨营养不 良:是 一种遗传性软骨发育障碍,出生时即可见四肢短、头大、前额突出、腰 
椎前凸、臀部后凸。根据特殊的体态(短肢型矮小)及骨骼 X 线作出诊断。 

(3) 脑积 水:生 后数月起病者，头围与前囟进行性增大。因颅内压增高，可见前囟饱满紧张， 
骨缝分离，频骨叩诊有破壶声，严重时两眼向下呈落日状。头颅 B 超、 CT 检査可作出诊断。 

2. 与佝偻病体征相同但病因不同的鉴别 _ 

⑴低血磷抗维生素 D 徇 偻病: 本病多为性连锁遗传，亦可为常染色体显性或隐性遗传，也 
有散发病例。为肾小管重吸收磷及肠道吸收碑的原发性缺陷所致。佝偻病的症状多发生于1 
岁以后，因而2~3岁后仍有活动性狗偻病 表现; 血钙多正常,血磷明显降低，尿磷增加。用一般 
治疗剂量维生素 D 治疗佝偻病无效时应与本病鉴别。 

(2) 远端肾小管性酸 中毒: 为远曲小管泌氢不足，从尿中丢失大量钠、钾、钙,继发甲状旁腺 
功能充进，骨质脱转，出现询偻病体征。患儿骨骼畸形显著，身材矮小，有代谢性酸中毒、多尿、 
碱性尿，除低血钙、低血磷之外,血钾亦低，血氨增高，并常有低血钾症状 = 

(3) 维生素 D 依赖性狗 偻病： 为常染色体隐性遗传，可分两型：〗型为肾脏 i -羟 化酶缺 
陷’使 25-( OH ) D 3 转变为1， 25-( OH ) 2 D 3 发生障碍，血中 25- ( OH ) D 3 浓度 正常； II 型为靶器官 
l ,25-( OH ) 2 D , 受体缺陷，血中 l , 2 5-( OH ) 2 D 3 浓度增高。两型临床均有严重的佝偻病体征，低 
钙血症'低磷血症，碱性磷酸酶明显升高及继发性甲状旁腺功能亢进，丨型患儿可有高氨基酸尿 
症； n 型患儿的一个重要特征为脱发。 

⑷肾性佝偻 病:由 于先天或后天原因所致的慢性肾功能障碍，导致钙磷代谢紊乱，血钙低. 
血磷高，甲状旁腺继发性功能亢进，骨质普遍脱钙,骨骼呈佝偻病改变。多于幼 JL 后期症状逐渐 
明显，形成侏儒状态。 

⑸肝性佝偻病 :肝功 能不良可能使 25-( OH ) D 3 生成障碍。若伴有胆道阻塞,不仅影响维生 
素 D 的吸收，而且由于韩阜形成，进一步抑制钙的吸收。急性肝炎、先天性肝外胆管缺乏或其他 
肝脏疾病时，循环中 25- ( OH ) D , 可明显降低，岀现低血钙、抽搐和佝偻病体征。 

各型佝偻病(活动期)的实验室检查见表5-17。 

【治疗】 

治疗目的在于控制活动期，防止骨骼畸形。 

1. 补充维生素 D 不主张采用大剂量维生素 D 治疗，治疗的原则应以口服为在.一般剂量 



为每日 50~125|x g (2000 〜 5000IU), 持续4~6 周; 之后小于1岁婴儿改为 400IU/d ，大于1岁婴儿改 
为 600IU/d， 同时给予多种维生素。治疗1个月后应复查效果，如临床表现、血生化与骨骼X线 
改变无恢复征象，应与抗维生素 D 佝偻病鉴别。 

2. 补充钙剂主张从膳食的牛奶、配方奶和豆制品补充钙和磷，只要足够牛奶(每天 500ml) 
不需要补充钙剂，仅在有低血钙表现、严重佝偻病和营养不足时需要补充钙剂。 

3. 其他辅助治疗应注意加强营养，保证足够奶量，及时添加转乳期食品，坚持每日户外 
活动。 

【预防】 

营养性维生素 D 缺乏性佝偻病是自限性疾病，一旦婴幼儿有足够时间户外活动，可以自愈。 
有研究证实日光照射和生理剂量的维生素 D(400IU) 可治疗佝偻病。因此，现认为确保儿童每 
日获得维生素 D 400IU 是治疗和预防本病的关键。 

维生素 D 每日推荐摄入量 

(1) 围生期 :孕母 应多户外活动，食用富含钙、磷、维生素 D 以及其他营养素的食物。妊娠后 
期适量补充维生素 D(800IU/d) 有益于胎儿贮存充足的维生素 D, 以满足生后一段时间生长发育 
的需要。 

(2) 婴幼儿 期：预 防的关键在于日光浴与适量维生素 D 的补充。出生1个月后可让婴儿逐 
渐坚持户外活动，冬季也要注意保证每日1 〜 2小时的户外活动时间。有研究显示，每周让母乳 
喂养的婴儿户外活动2小时，仅暴露面部和手部，可维持婴儿血 25-(OH)D 3 浓度在正常范围的 
低值 (>llng/dl)。 

早产儿、低出生体重儿、双胎儿生后1周开始补充维生素 D 800IU/d，3 个月后改预 防量； 足 
月儿生后2周开始补充维生素 D 400IU/H， 均补充至2岁、，夏季阳光充足，可在上午和傍晚户外 
活动，暂停或减 M 服用维生素 D: 

一般可不加服钙剂，但乳类摄入不足和营养欠佳时可适当补充微量营养素和钙剂。 

(二）维生素 D 缺乏性手足搐搦症 

维生素 D 缺乏性手足搐搦症 （tetany of vitamin D deficiency) 是维生素 D 缺乏性佝偻病的伴 
发症状之•，多见于6个月以内的小婴 儿:、 目前因预防维生素I)缺乏1:作的普遍开展，维牛.素 




【病因和发病机制】 

维生素 D 缺乏时，血钙下降而甲状旁腺不能代偿性分泌 增加; 血钙继续降低，当总血轉低于 
1.75~1.88mmol/L(7~7.5mg/dl), 或离子钙低于 1.0mm O l/L(4mg/cU) 时可引起神经肌肉兴奋性增高， 
出现抽搐（图 S- 4 )。 维生素 D 缺乏时机体出现甲状旁腺功能低下的原因尚不清楚，推测当婴儿 
体内钙营养状况较差时,维生素 D 缺乏的早期甲状旁腺急剧代偿分泌增加，以维持血钙 止常； 当 
维生素 D 继续缺乏，甲状旁腺功能因反应过度而疲惫，以致出现血钙降低 = 因此维生尜 D 缺乏 
性手足搐搦症的患儿，同时存在甲状旁腺功能亢进所致佝偻病的临床表现和甲状旁腺功能低下 
所致低血钙的临床表现。 

[ 临床表现】 

主要为惊厥、喉痉挛和手足搐搦，并有程度不等的活动期佝偻病表现。 

1. 隐匿型血清钙多在 1.75 〜 1.88 画。 1/L, 没有典型发作的症状，似|(通过刺激神经肌肉而 
引出下列体征:①面神经征 [ 佛斯特征 （chv nst fk 征） ]: 以手指 尖也叩 imm . im 請/ ) 1 ： 11 /u 
间的面颊部(第 w 对脑神经孔处)，引起眼睑和口角抽动为面神经征阳性，新生儿期可呈假阳性； 
②腓反射 (peroneal sign) :以 叩诊插骤击膝下外侧腓骨小头上腓神经处，引起足向外侧收缩者即 
为腓反射 阳性; ③陶瑟征 （T 娜卿 u sign): 以血压计袖带包 ® l.ff. (她 Ik 维伽:收 U 舒张 
压之间,5分钟之内该手出现痉挛症状，属陶瑟征阳性 £ 

2. 典型发作血清钙低于 1.75mmol/L 时可出现惊厥、喉痉挛和手足搐搦。 ① 惊厥: 突然发 
生四肢抽动、两眼上窜、面肌颤动、神志不清,发作时间可短至数秒钟,或长达数分钟以上,发作时 
间长者可伴口周发甜。发作停止后,意识恢复,精神萎靡而人睡,醒后活泼如常,发作次数可数日 
一次或一日数次,甚至多至一日数十次。一般不发热，发作轻时仅有短暂的眼球上窜和面肌抽动， 
神志清楚。②手足 搐搦: 可见于较大婴儿、幼儿.，突发手足痉挛呈弓状,双手呈腕部®曲状,竽擦 
伸 S；， 拇指内收掌心,3虽直堯挛足部踝关梦伸直,,足趾同时向下弯曲。③喉痉挛 :婴儿 见多，喉部 
M 肉及声门突发 g 挛，呼吸困难,有时珂突然发生窒息、严重缺氧，甚至 死亡。 种症状以无热惊 
厥为最常见。 

【诊断和鉴别诊断】 

. 突发无热惊厥，且反复发作，发作后神志清醒而无神经系统体征，同时有佝偻病存在，总血 
钙低于离子钙低于 l.Ommol/L, 应与下列疾病鉴别. 

1. 其他无热惊厥性疾病 

⑴ 低觸 H 发生 F 清晨空腹时,有进食沾! M 惊鈦; fi 转人昏迷，一般 
n® 或 静脉注 射葡萄糖液后立 g 卩恢复，血糖常低于 2 . 2mmol/L= 

(2; 低镇 血症: 常见于新生儿或年幼婴儿，常冇触觉.听觉过敏，引起肌肉颤动，甚至惊敝、手 
足搐搦，血镁常低于 0.58mmol/L(1.4mg/ril), 

''''' V ■'!' 神舰起病于1岁以内，呈突然发作，头及躯千、上肢均屈曲, 

系鮮，乍收 r:+:. V... I;错状拙站和总即冶碍.发作数杪电奴I•秒 N 停.伴智能姑常， 
脑电图有特征性的高幅异常节律波出现. 

：4: 脱心⑼人:圪人利 rmu.N 沿几 人或数闽发作丨次, 
血磷升尚 >3.2mmol/L(I0mg/d)， 血钙降至 1.75mmol/L(7mg/dl) 以下，碱性磷酸酶正常或稍低，顿 
骨X线可见基底核钙化灶 .. 

2. 中枢神经系统感染腿膜炎、脑炎 JU; 脓彳巾等大多伴有发热和感染中 靡症 状，精神蒌靡， 
ft 欲趋等体弱年幼儿反(V:犮， A 时 11 了 4( 发热有频内报增高体征及脑•脊液改变 

3. 急性喉炎大多忭也 j.lif 吸道感染症状，也 十突然 发作，声音嘶哑伴犬吠忭咳嗽及吸X 





1. 急救处理 

(1) 氧气吸入 :惊厥 期应立即吸氧，喉痉挛者须立即将舌头拉出口外，并进行口对口呼吸或 
加压给氧，必要时进行气管插管以保证呼吸道通畅 

(2) 迅速控制惊厥或喉痉挛 :可用 10%水合 M 醛，每次 40~50mg/kg, 保留 灌肠; 或地西泮每 
次 0.1~0.3mg/kg 肌内或缓慢静脉注射。 

2. 钙剂治疗尽快给予10%葡萄糖酸钙 5~10ml 加人10%葡萄糖液 5~20ml 中，缓慢静脉注 
射或滴注，迅速提卨血钙浓度，惊厥停止后口服钙剂,不可皮下或肌内注射妈剂以免造成局部坏死= 

3. 维生素 D 治疗急诊愦况控制后.按维生素 D 缺乏性佝偻病给予维生素 D 治疗 

【附】纽:卞杂 D 屮取 

近年来屡荷因维生岽 D 摄人过 M 引起中逛的报道.应引起儿科医师的重视维生勞 D 中 
毒多因以下咬 闪所致： 丄⑷明内多次给 f 大剂 vdM 2：报防 w 过大.每曰摄人 

维生索 D 过多,或大剂 M 维生素I)数月内反 E 肌内 注射; ③误将其他骨骼代谢性疾病或内分泌 
疾病诊为佝偻病而长期大剂 M •摄入维生尜 D: 维生索 D 中#剂盘的个体差异大。一般小儿每 
B 服用 500~l250fxg(2 万〜5 73 ID, 或卽50叫％(20()011‘心 〗 .连线玫⑸戎玫 ） ；I即吋发生中毒 
敏感小儿每 tl KXV g (4000Hj), 连续1〜3个月即可中#: 

【发病机制】 

当机体大堡:摄人维生素 D, 使体内维生素 D 反馈作用失调，血清1 ,25-(OH)A 的浓度增加， 
肠吸收钙与磷增加，血钙浓度过高，降钙索 （CT) 调节使血钙沉积于骨与其他器官组织，影响其功 
能。如钙盐沉积于肾脏可产生肾小管坏死和肾钙化，严重时可发生肾萎缩、慢性肾功能 损害; 钙 
盐沉积于小支气管与肺泡，损坏呼吸道上皮细胞引起溃疡或钙 化灶; 如在中枢神经系统、心血管 
系统等重要器官组织出现较多钙化灶，可产生不可逆的严重损害。 

【临床表现】 

早期症状为厌食、恶心、倦怠、烦躁不安、低热、呕吐、顽固性便秘，体重下降。重症可出现惊 
厥、血压升高、心律不齐、烦渴、尿频、夜尿，甚至脱水、酸 中毒; 尿中出现蛋白质、红细胞、管型等 
改变，继而发生慢性肾衰竭。 

【诊断 】, 

有维生素 D 过量的 病史。因早期症状无特异性，且与早期恂偻病的症状有重叠，如烦躁不 
安、多汗等,应仔细询问病史加以鉴别。早期血钙升高 >3mmnl/L(12mg/dl)， 尿钙强阳性 (Sulkowitch 
反应)，秘常规检查示尿蛋内阳性，严重时可见红细胞、 h 细胞、管型、、X线检査可见长骨干骺端钙 
化带增宽…^皿)、致密，骨干皮质增厚，骨质疏松或骨 硬化; 颅骨增厚，呈现环形密度增 深带; 重症 
时大脑、心、肾、大血管、皮肤苻钙化灶。可出现氮质血症、脱水和电解质紊乱。肾脏 B 超示肾萎缩。 

[治疗] 

疑维生素I)过 M 中毒即应停服维生素 D， 如血钙过高应限制钙的摄入，包括减少富含钙的 
食物的摄人。加速钙的排泄，「•]服氢氧化铝或依地酸二钠减少肠钙的吸收，挺钙从肠道排出；口 
服泼尼松抑制肠内钙结合蛋内的生成而降低肠钙的吸 收; 亦可试用降钙素。注意保持水及电解 
质的平衡。 


第七节微量元素缺乏 

人体必滿微埴允袭包括铁,《,概,锌、铬、《、镁、钼和锏等，除铁外，梓和碘缺乏也是儿 t 时 
期较为常见的疾病： 



一. 锌缺乏 

锌是人体必需的微量元素之一,锌在体内的含量仅次于铁。锌与胎儿发育、儿童智力、生. 
长发育、新陈代谢、组织修复均密切相关。锌缺乏 （zinc deficiency) 是由于锌摄人不足或代 i 射 
障碍导致体内锌缺乏，引起食欲减退、生长发育迟缓、皮炎和异食癖等临床表现的营养素缺乏 
性疾病。 

目前关于锌缺乏发生率的流行病学资料还不完整。估计全球有 1/4- 1/3的学龄 前儿童 和他 
们的母亲受到锌缺乏的影响。美国和加拿大锌缺乏的发生率为9%,东南亚为33.1%。由于缺 
铁与缺锌往往同时存在,国际上认为锌缺乏是发展中国家十大疾病负担影响因素之一。通过补 
充和强化食物中的锌可以降低儿童的死亡率 = 

【病因】 

1. 摄入不足动物性食物不仅含锌丰富，而且易于吸收,坚果类（核桃、板栗、花生等）含 
锌也不低，其他植物性食物则含锌少，故素食者容易缺锌。全胃肠道外营养如未加锌也可致锌 
缺乏。 

2. 吸收障碍各种原因所致的腹泻皆可妨碍锌的吸收。谷类食物含大量植酸和粗纤维，这 
些均可与锌结合而妨碍其吸收。牛乳含锌量与母乳相似，约 45.9~53.5(junol/L(300~350|xgMl)， 但 
牛乳锌的吸收率(39%)远低于母乳锌(65%),故长期纯牛乳喂养也可致缺锌。肠病性肢端皮炎 
UcroclermatWsenteropathica) 是一种常染色体隐性遗传性疾病，因小肠缺乏吸收锌的载体，故可 
表现为严重缺锌。 

3. 需要量增加在生长发育迅速阶段的婴儿，或組织修复过程中，或营养不良恢复期等状 
态下,机体对锌的需要量增多,如未及时扑充,可发生锌缺乏。 

4. 丢失过多如反复出血、溶血、大面积烧伤、慢性肾脏疾病、长期透析、蛋白尿以及应用金 
属螯合剂（如青霉胺)等均可因锌丢失过多而导致锌缺乏。 

[ 临床表现】 

1. 消化功能减退缺锌影响味蕾细胞更铕和I ) | []j HI |l ] J 1 ffi 化不全， 

以致味觉敏感度下降，发生食欲不振、厌食和异嗜癖。 

2. 生长发育落后缺锌可妨碍生长激素轴的功能以及性腺轴的成熟，表现为线性生长下 
降、生长迟缓、体格矮小、性发育延迟。 

3. 免疫功能降低缺锌可导致 T 淋巴细胞功能损伤而容易发生感染 c 

4. 智能发育延迟缺锌可使脑 DNA 和蛋白质合成障碍，脑内谷氨酸浓度降低，从而引起智 
能发育延迟。 

5. 其他如脱发、皮肤粗糙、皮炎、地图舌，反复口腔溃疡、伤口愈合延迟、视黄醛结合蛋内 
减少而出现夜盲、贫血等， 

【实验室检查】 

1. 空腹血清锌浓度正常最低值为 llAnmnl/LOSfjtgM)。 

2. 餐后血清锌浓度反应试验 （PICR) 测空腹血清锌浓度 （A0) 作为基础水平，然后给 

予标准饮食(按全天总热量的20%计算,其中蛋白质为 \0%~\5% ，脂肪为30%~35%,糖类为 
50%.~60%;,2小! iji : \2),按公式 PICR=(A0-A2)/A0x 100% 计算.若 PlCIblW 提 

示缺锌。 

3 发锌测定不同部位的头发和不同的洗涤方法均可影响测定结果,轻度缺锌时发锌浓度 
降低,严重时头发生 长减 慢,发锌值反而增高，故发锌不能准确反映近期体内的锌营养状况 

【诊断】 

KiW ; 缺锌的病史和临I 木表现,如线性牛.长下降和食欲等 ， Ifil . iilt'f <11 . 



含锌丰富。 

3. 补充锌剂常用葡萄糖酸锌，每日剂量为元素锌 0.5~1.0m g /kg， 相当于葡萄糖酸锌 
3.5~7mg/lcg， 疗程一般为2~3个月。长期静脉输入髙能量者，每日锌用 量为: 早产儿 0.3mg/kg， 足 
月儿至5岁 0.1 mg/kg， >5岁 2.5-4mg/d 0 

锌剂的毒性较小，但剂盘过大也可引起胃部不适、恶心、呕吐、腹泻等消化道刺激症状，甚至 
脱水和电解质紊乱。锌中毒可干扰铜代谢，引起低铜血症、贫血、中性粒细胞减少、肝细胞中细 
胞色素氧化酶活力降低等中毒表现。 

【预防】 • 

提倡母乳喂养，坚持平衡膳食是预防缺锌的主要措施，戒绝挑食、偏食、吃零食的习惯。对 
可能发生缺粹的情况，如早产儿、人工喂养者、营养不良儿、长期腹泻、大面积烧伤等，均应适当 
补锌。 


二碘缺乏症 

碘缺乏症 （iodine deficiency disorders,IDD) 是由于自然环境碘缺乏造成机体碘营养不良所表 
现的一组有关联疾病的总称。土壤、水、植物、动物中含有微量的碘，膳食中的碘摄入不足通常 
是由环境中碘缺乏所致。缺碘的危害在快速生长发育的时期影响最大，主要影响大脑发育，因 
此，胎儿、新生儿、婴幼儿受缺碘的影响最大。 

全球约有38%的人口生活在碘缺乏地区，是全球重要的公共卫生问题，我国于20世纪90 
年代初使用了全民食用碘强化盐，使碘缺乏症发生率明显下降。 

【病因】 

食物和饮水中缺碘是其根本原因,缺碘使甲状腺激素合成障碍，影响体格生长和脑发育。 

【临床表现】 

临床表现取决于缺碘的程度、持续时间和患病的年龄。胎儿期缺碘可致死胎、早产及先天 
性 畸形; 新生儿期则表现为甲状腺功能 减退; 儿童和青春期则引起地方性甲状腺肿、地方性甲状 
腺功能减退症，主要表现为儿童智力损害和体格发育障碍。儿童长期轻度缺碘则可出现亚临床 
型甲状腺功能减退症，常伴有体格生长落后。 

【实验室检查】 

有些指标可用于个体和群体的碘营养状态的评估，如甲状腺肿率、尿碘、血浆 TSH 等。甲 
状腺肿的诊断可用触诊法和 B 超法判定，当两者诊断结果不一致时，以 B 超法的诊断结果为准。 
尿碘浓度是评估人群碘营养状态的很好的指标， <20[xg/L 为重度碘 缺乏; 20〜 49fxg/L 为中度碘缺 
乏; 50~99|ig/L 为轻度碘 缺乏； 10(M99pg/L 为 正常; 200~299pg/L 为大于正 常值； 多 300(xg/L 为 
碘过量。全血 TSH 可作为评价碘营养状态的间接指标，并被用于筛查新生儿甲状腺功能减退症， 
全血 TSH 正常值为 0.17~2.90^U/ml o 

【诊断】 

地方性克汀病或地方性亚临床克汀病的诊断标准 (1999 年，卫生部发 布)： 

1. 必备条件 

( 1 ) 流行病史和个人史：出生、居住在碘缺乏病病区。 

(2) 临床 表现: 有不同程度的精神发育迟滞，主要表现为不同程度的智力障碍(智力低下)， 
地方性克汀病的 IQ 为54或54以下，地方性亚临床克汀病的 IQ 为55〜69。 



(1) 神经系统障碍 

1) 运动神经障 碍:包 括不同程度的痉挛性瘫痪、步态和姿势的异常。亚临床克汀病患者 
不存在这些典型的临床体征，可有轻度神经系统损伤，表现为精神运动障碍和（或）运动技能 
障碍 C 

2) 听力障碍•.亚临床克汀病患者可有极轻度的听力障碍。 

3) 言语障碍(哑或说话障 碍): 亚临床克汀病患者呈极轻度言语障碍或正常 = 

(2) 甲状腺功能障碍 

1) 体格发育障 碍:表 现为非匀称性的矮小，亚临床克汀病患者可无或有轻度体格发育障碍 

2) 克汀病形象(精神发育迟滞外 貌): 如傻相、傻笑、眼距宽、鼻梁塌、耳软、腹膨隆 J 济疝等， 
亚临床克汀病患者几乎无上述表现，但可出现程度不同的骨龄发育落后以及骨骺愈合不良： 

3) 甲状腺功能减退表 现:如 黏液性水肿、皮肤干燥、毛发干粗 •; 血清 T 3 正常、代偿性增高或 
下降， T 4 、FT 4 低于正常， TSH 髙于正常。亚临床克汀病患者一般无临床甲状腺功能减退表现，但 
可出现激素性甲状腺功能减退，即血清 T 3 正常; T 4 、FT 4 在正常下限或降低， TSH 可增高或在正常 
上限。 

凡具备上述必备条件，再具备辅助条件中的任何一项或一项以上者，在排除由碘缺乏以外 
原因所造成的疾病，如分娩损伤、脑炎、脑膜炎及药物中毒等后，可诊断为地方性克汀病或地方 
性亚临床克汀病。 

【治疗】 

1. 碘剂主要用于缺碘所致的弥漫性重度甲状腺肿大且病程短者。复方碘溶液每 H 1~2 
滴(约含碘 3.5mg)， 或碘化钾(钠）每日 10~15mg, 连服2周为1疗程，2疗程之间停药3个月，反 
复治疗1年。长期大盘服用碘剂应注意甲状腺功能亢进的发生。 

2. 甲状腺素制剂参见第十七章第五节。 

【预防】 

1. 食盐加碘是全世界防治碘缺乏的简单易行、行之有效的措施，目前我国已经全面推行食 
盐加碘。 

2 -育龄期妇女、孕妇补碘可防止胚胎期碘缺乏（克汀病、亚临床克汀病、新生儿甲状腺功能 
减退、新生儿甲状腺肿以及胎儿早产、流产、死产和先天性 畸形） 的发生。 

(李廷玉） 
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第六章青春期健康与疾病 


青春期 Ucbl escence , pu b e rt y ) 是儿童到成人的过渡阶段，也是儿童发育过程的特殊时期。这 
一时期生理变化的特点是生长发育突增、第二性征开始出现到体格发育完全及性成熟。青春期 
前 （prepuberty) 的生长突增 （growth spurt) 发生在第二性征出现之前，可标志着青春期的 开始； 随 
着体格快速生长、第二性征出现,生殖系统迅速 发育; 到骨骺完全融合、身高停止生长、性发育成 
熟，至此青春期结束。在此年龄阶段所发生的一系列形态、生理、生化以及心理和行为的改变程 
度，对每一个个体来说，都是一生中其他年龄阶段所不能比拟的。由于生理上很快成熟，即将步 
| 入成年期，但心理、行为和社会学方面的发育相对滞后，造成青春期发育过程中 一些特 有的问 
题。青春期问题是全球问题,尽管不同国家、地区和民族的社会背景、文化及生活方式等存在差 
异，但都具有一定的共性,应给予充分的认识和注意。 

第_节青春期发育有关问题 

青春发育期，各种与生长发育有关的激素不仅保证了机体各个器官与组织的生长、发育及 
成熟过程的顺利进行，促进生殖器官和生殖功能的发育与成熟，还可调节中枢神经系统与自主 
神经系统的功能,从而影响学习、记 g 与行为等。在青春期，生长激素、促肾上腺皮质激素、促甲 
1 状腺素、促性腺激素等的分泌都达到新的水平。生长激素直接作用于全身的组织细胞,可以增 
加细胞的体积和数量，促 进个体 生长。促甲状腺素分泌增加，引起体内甲状腺素水平的增高 ，可 
以増进全身的代谢过程。促性腺素有两种，一种是卵泡刺激素，刺激卵巢中滤泡的发育和睾丸 
中精子的 生成; 一种是黄体生成素，促进卵巢黄体的生成和刺激睾丸间质细胞的功能。促肾上腺 
皮质激素刺激肾上腺皮质，主要产生糖皮质激素和性激素。这些激素水平的高低主要受下丘脑 i- 
垂体系统的调节，并直接与青春期的改变有关,同时可能导致一些青春期常见的生理或病理变化 a 
青春期儿童进人生殖系统和性征发育时期。由于丘脑下部-垂体-性器官的发育渐趋成熟， 
女孩体内雌激素水平增高，雌激素主要来自卵巢，以雌二醇的生物活性最强。雌激素的生理功 
' 能主要是促进女性内外生殖器及乳房的发肓,促进月经初潮来临。雌激素也有促进体格生长、 

' 促进骨能愈合的作用 .. 青春期的女性身体及内、外生殖器（即第一性征）发育极快，第一征的 
袭:寶包括卵巢增大、子宫增大、输卵管变粗、阴道长度及宽度增加等;第二性征显著，包括声调变 
高.乳房丰满而隆起，腋毛，阴毛出现，骨盆进一步宽大，皮下脂肪增 多等； 月经开始来潮。月经 
' 初®时郎*尚未发育完全，因此可能出现月经不规律。青春期后，卵巢功能逐步完善，月经周期 
也逐渐正常 ； 月经对女性心理、情绪和身体各系统生理功能都有影响。直接促使男性性成熟的 
am - umfi ： 苹丸可分泌雄激桌.其中以睾詞作用最强 = 事酮的主要作用是促进霣内质的 
tt't’n 洛; i.Lt] 发 fr..» 儿肉力童增强。青春期男性随着生殖器官发育，出现第二性征，如毛发(阴 
. 毛毛及胡须)生长.变声及出现喉结等：阴毛最先出现，其次是腋毛，然后长出胡须：喉结的 
突出是男性特有的第 二 性征，外生殖器在睾酮的作用下迅速发育，并产生了遗精 ： 男性 m 欠遗 
約叶:龄平均为14〜16岁，比女性月经初潮平均年龄约晚2年。初期的精液里可能没有成熟的精 
_子 ft 次®精发生后体格发育渐趋缓慢，而睾丸、附睾及阴茎却在迅速发育，达到成人水平.冑 
I春期发育的常见问题如 下:. 

1 .青春期甲状腺肿大甲状腺的发育在青春期达人一生中的高峰。甲状腺分泌甲状腺象， 
有兴奋神经.阔节新陈代谢，促进生长发 ff 的功能。青春期时，为了满足生长发育.的需嬰,机体 



需要摄人充足的碘来合成甲状腺素,对碘的需求量猛增,若摄取量不足,可发生甲状腺代偿性肥 
大。在非缺碘地区的青春期少男少女也有可能出现不同程度的甲状腺肿大，以女孩多见。为两 
侧甲状腺腺体弥漫性肿大，质地柔软，一般摸不到结节。过了青春期以后甲状腺肿大可以自行 
消退。防治青春期甲状腺肿大的措施主要是补碘。多吃含捵丰富的食物，如海带、'海蜇皮、紫菜 
及各种海鱼等，食用碘盐也是补碘的一种途径。 

2. 痤疮 （acne) 又称粉刺，是青春期常见的毛毅皮脂腺的慢性炎症性皮肤病,不影响健康. 
但因影响面容美观，往往使青少年十分苦恼。痤疮有多种发病因素，其发病机制目前还不十分 
明了。内分泌因素、皮脂的作用、毛潢内微生物是痤疮发病的主要因素。近年来有人认为本病 
与免疫有关。此外，遗传也是本病发生的一个重要因素。多吃动物脂肪及糖类食物，消化不良 
或便秘等胃肠障碍，某些微量元素如锌缺乏，精神紧张，湿热气候等因素对痤疮患者可以产生不 
利的影响，矿物油类的接触或碘化物、溴化物及某些其他药内服也可加剧痤疮的恶化。痤疮的 
皮损主要发生于面部，也可发生在胸背上部及肩部，偶尔发生于其他部位。开始时多有黑头粉 
刺及油性皮脂溢出，还常有丘疹、结节、脓疱、脓肿、窦道或 顿痕。 多无自觉症状，如炎症明显时. 

则可引起疼痛和触痛，症状时轻时重。青春期后大多数患者均能自然痊愈或症状减轻。饮食调 

节有助于防治痤疮，多吃富含纤维和维生素的食物，少吃动物性脂肪、甜食和刺激性食物。经常 

保持皮肤清洁是防治痤疮的有效措施，要常用温水或其他去脂消炎的香皂清洗 患处。 不要用手 
抠或挤压,不要用油脂类化妆品擦脸，以免阻塞毛癱口和皮脂腺开口，加重症状。以感染 为主独 
痤疮应选用抗生素,也可选用复合维生素 B、 维生素 A 、锌制剂等，或进行局部理疗，减轻皮损。 

3. 青舂期髙血压青春期高血压的特点是收缩压升高，可达 140-150mmHg(18.7~20kP a )， 
而舒张压不高或升高不明显。平时没有什么不良感觉，仅在过度疲劳或剧烈运动时^■有头晕、 
胸闷等症状。引起青春期高血压的主要原因是由于青春期身体各器官系统迅速发育，心脏也随 
之发育,心收缩力大大提高,但此时血管发育却往往落后于心脏,导致血压增高。另外，青春发 
育时期内分泌腺发育增强,激素分泌增多,神经系统兴奋性提高，自主神经调节功能不平衡，也 
会产生血压增高现象。青春期高血压的发生是暂时性的，过了青春期，心血管系统发育迅速趋 
于平衡，血压就会恢复正常。因此一般不主张过早应用降压药物，但必须通过建立良好健康的 
生活方式使血压逐步恢复正常。养成良好的饮食习惯，少吃咸食、甜食及含脂肪高的食物，多吃 
新鲜蔬菜和水果,不吸烟、不酗酒,保持情绪愉快,减少心理紧张和心理压力。定期测量血压及 
检查，以便及时发现,进一步确诊.并查明原因,及时治疗。 

4. 月经不调和经前期综合征 月经不调是青春期女性的一种常见疾病，表现为月经周期紊 
乱、出血期延长或缩短、出血量增多或减少，甚至月经闭止。卵巢功能失调、全身性疾病或其他 
内分泌腺体疾病影响卵巢功能者都可能引起月经失调。月经失调主要是心理原因造成的，如果 
精神压力过重，引起情绪上的忧思焦虑，严重的甚至闭经。在经前期，约有1/3的女生会出现经 
前期综合征，其主要表现是头痛、眩晕、恶心、呕吐、心悸等。这些症状也会引起心理变化。如有 
些人易怒、好攻击、对周围的人苛求、易与人发生口角;有些人烦躁、事事不如意、坐卧 不安; 有些 
人孤僻、多愁善感、多疑、好猜、好哭。此外，还有些人感到乳房胀痛、失眠、记忆力减退、注意力 
分散等。一般月经过后，症状即减弱或消失。经前期综合征是由于神经-内分泌功能失调造成 
的,心理因素在发病中占有重要地位。情绪抑郁愁闷，心理矛盾得不到适当的解决，都可能引起 
神经内分泌功能失调而引发本症。因此，保持乐观而稳定的情绪,将有助于减少和消除经前期 
综合征。 

5. 乳房发育问题女性到达青春期的第一个信息就是乳房 发育。 在发育过程中，有可能 
出现乳房过小或过大、双侧乳房发育不均、乳房不发育、乳房畸形以及乳房包块等现象。若发现 
这些情况,--是可通过健美运动促进胸肌发达，使乳房显得_满;1是在医师指导 Flfril-lip.' 
疗。少女要到身体发育定型、性完全成熟才能确定乳房是否发育不良,不要过早下结论。 












6. 遗精 （spermatorrhoeii) 在没有性交或手淫的情况下射精，称为遗精 = 遗精多发生于夜间 
睡眠中，也可在清醒状态下发生。遗精是男性中学生中常见的 一种正 常生理 现象： 因为男性到 

' 了青春发育期，睾丸不断分泌大量的雄激素，同时产生大量精子，精子与精浆共同组成楮 液：精 
' 液不断产生并不断积聚在输精管内，当达到饱和状态时，便会通过遗精的方式排出体外.遗精 
' 虽然是一种正常的生理现象，但是它的间隔日期没有规律，一个月遗精在 7-8 次内均屈正常 ； 

' 遗精次数过于频繁，尤其是梦遗，可能会扰乱睡眠,引起心理紧张、头痛、头晕.无精打采、胃纳不 
' 佳、浑身无力等症状。 

7. 手淫 （masmrhation) 手淫在青春期是一个极为普遍的性行为问题,是指通过自我抚弄或 
刺激性器官而产生性兴奋或性高潮的一种行为,这种刺激可以通过手或是某种物体，苒至两腿 

. 夹挤生殖器产生。手淫在青春期男、女均可发生，以男性更多见，许多研究材料表明.手淫可以 
起到缓解性心理和性生理紧张的作用 = 但青少年对手淫问题有许多不正确的看法.这些看法在 
| 不同程度上影响了他们的身心健康。有过手淫经历的青少年常常对此感到内疚，手淫后感到情 
绪低落、担心、困惑、害怕、痛苦。因此，手淫并不是值得提倡的行为。应当设法引导青少年将这 
方面的精力转移到学习或其他活动中去。 

第二节常见心理行为问题 

由于青春期身体处于加速发育阶段，尤其是生殖系统在此期迅速发育_面逮到.性成熟I,而心 
理和社会适应能力发展相对推迟,因此容易在心理上引起骚扰和波动，形成了复杂的青春期心 
理卫生问题。大多数青少年在青春期发育的某个阶段和某个方面会经历一些情绪或为上的 
困难，被称为心理社会发育障碍 (disturbed psychosocial development), 如焦虑、抑郁、不良.习惯等。 
这些.问题绝大多数是暂时现象，只要得到适当的 引导和 帮助便能得到 解决; 但若不及时解决，持 
| 续时间长，问题可能会变得复杂、严重，造成心理缺陷,甚至影响一生的健康、学习、工作和行为. 
严重者还可能危及家庭和社会。 

一、青春期综合征 

青春期综合征是青少年特有的生理失衡和由此引发的心理失衡病症。青春期生理与心理 
发育不同步，心理发育相对滞后、过度用脑和不良习惯是形成青春期综合征的重要原因。主要 
I 表现为:①脑神经功能失衡 :记忆 力下降、注意力分散、上课听不进、思维迟钝、意识模糊，学习成 
| 绩 下降; 白天精神萎靡'大脑昏沉、上课易瞌睡;夜晚大脑兴奋、浮想联翩、难以入眠，乱梦纷纭， 

丨 醒后大脑特别疲困，提不起精神 s ②性神经功能失衡 :性冲 动频繁，形成不良的性习惯，过度手 
j 淫，并且难以用毅力克服，由于频繁手淫、卫生不洁，使生殖器出现红 、肿、 痒，臭等炎症，其至导 
j 致性器官发育不良。③心理功能失衡：由于上述种种生理失衡症状困扰着青少年，造成青少年 
心理失衡，表现为心理状态欠佳 '自卑自责、忧虑抑郁、烦躁消极、敏感多疑、缺乏学>_(兴趣、冷 
漠、忧伤、恐惧、自暴自弃、厌学、逃学、离家出走，甚至自虐、轻生。 

尽管青春期综合征不属于严重的心理异常范畴,但其对青少年心理的良好发展和人格健全 
却是十分有害的，如果不能迅速地走出这种心理误区,则有可能导致较为严重的心理障碍因 
此要引起足够重视，应引导和教育青少年正确对待并正确评价自我,厂解牛理 u 牛知识, if 确处 
JWI:/rt|nf 能出观的㈣班川 JfW 战胜情感，用顽强的意志乃去克 K| ' |L [的价川1使川二 
| 健康平稳地度过青春期 5 

:、#春期焦虑症 

焦虑症 (anxiety rfisorder) 即焦虑性神经症.是由一组情绪反应组成的综合征，患#以焦虑情 


络反 位为 + 毋 《状.同吋伴冇明显的自£神经系统功能紊乱青春期是焦虑症的易发期.这个 
时期个体 的发育 加快.身心变化处于一个转 折点： 随《第二性征的出现.个体对自己在体态、生 
理和心理等方面的变化，会产生一种神秘感 .ffi 至不知所措：诸如女孩由于乳房发育而不敢挺 
月经初潮而紧张不安；羿孩出现性冲动.遗精、手淫后的追悔自责等.这些都将对青少年的心 
'现.情绪及行为带來很大彫响：往往由于好奇和不理解会出现恐惧、紧张、羞涩、孤独.自卑和烦 
恼,还可能伴发头、头痛，失眠、多梦，眩朵,乏力、口千，厌食、心慌、气促，神经过敏、情绪不稳、 
体II下降和焦虑不安等症状.患者常因此而长期辗转于内科、神经科求诊，而经反复检查并没 
有发现任何器质性病变.这类病症在桔神科常被诊断为青春期焦虑症 ： 青春期焦虑症会严重危 
害青少年的身心健艰.因此必须及时予以合理治疗 .. 一般是以心理治疗为主.配合药物治疗= 

: ##沏抑 fi 陳 

靑存期 的怙 绪改变是对身体改变.社会衿种 关系变 化的一种适应.其特点是反应强 
度大且易变化.坫感变化 s 杂.容易狂喜，愤怒.也容易极度悲伤和恐惧=因外界不利环境.如家 
长和老师的忽视.压制和不公平.学习压力和对性发 育的闲 慼泞 ifri 引起烛 Mug 和抑郁等情绪 
不 e 现象I片.不少 见:. 由于性的成熟，学习的紧张，袢经系统承受的压力更大，尤其是在遇到挫折 
和煩伤的愤《下.神经系统的功能很荇 易失 ei 如*反应驿乎9常的强烈 fc 低落,可以出现持 
续性的紧张.焦据.抑郁.内疚、恐慌等状态.以致发生抑郁症 （depression)。 

抑郁是报悄钳低铕.思维迟钝、动作和贿减少，伴冇焦虑、躯体不适和睡眠障碍情绪抑 
郁如果每同发 1:. 3次.每次持续至少3小时或更长时间则被认为是持续性抑郁 .， 青春期抑郁症 
的发病率为 0.4'/, -8.3%,女性是男性的 2-3 倍： 

W #期抑郁症的农观多种多样，主要有以下 几种： 

i. 自暴自弃 n m 怨對萁:诀为自 e . 笨拙、愚无价俥 s 

2多动刃性多见.衣而炎漠 ]£! 内心孤独和空成冇的则用多动.挑 I4M. 殴，逃学、破坏公 
物等方式:发泄情感郁闷： 

3. 冷漠整天心情不畅，郁郁寡欢，感觉周围一切都是灰暗的。 

各种类型的抑郁症轻重程度不同。青春期抑郁症轻者占大多数，严重的青春期抑郁症对身 
心健康影响明显，患者对学习毫无热情,注意力不能集中,学习成绩急剧 下降; 对前途和未来悲 
观失望,有轻生念头；人际关 系差; 对病无自知力,不愿求治。重症患者若未进行积极治疗，常导 
致严重后果-所以防治青春期抑郁症是青少年保健:!■.作的重点内容。 

四、饮食障碍 

1. 神经性厌食症 Unomia nervosa) 神经性厌食症是一种由不良心理社会因素引起的饮食 
障碍,早期为主动性节食,厌食.进而缺乏食欲、消瘦、内分泌代谢紊乱。近年来发病率有所增加， 
女性多见.冇的青存期女性肓3追求体型美，为了身材…苗条”而节食.甚至不吃动物性食品和 
主食，把人体所需的许多营养素都排除在食谱之外,食欲日趋降低.看 EL 食物就恶心，最后发展 
到拒食-抑郁症伴饮食紊乱者也可，屮，现神经性厌食。此外,家庭氛围不良、家长教养方法不当 
以及神经内分泌异常等也可能成为病因 .， 神经性厌食往往伴随体重明显下降、身体虚弱、心率 
变缓.血压下降.皮肤粗糙和闭经等症状，还可能出现一些精神症状和行为失常,如不及时治疗 
将会穿致严 tn 供本病尚无系统性治疗方法.以心理治疗为主.结合行为调节、营养康复 。对 
抑郁症伴饮食柰乩的患_#可采用抗抑郁药物治疗_,对因减肥导致神经性厌食者应耐心劝_说.精 
心 护理; 鼓励少吃多餐.吃营养丰富的 食物; 引导青春期女性树立正确的审美观念，提倡健康美 

2. 神经性贪食症 （Imlimia nervosa) 神经性贪食症的临床特征为反复发作和不可抗拒的摄 
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起的发胖。可与神经性厌食交替出现，两者具有相似的病理心理机制及性别、年龄分布。多数 
患者是神经性厌食的延续者，发病年龄较神经性厌食晚。贪食发作时选择的大多为高热量且易 
消化的食品，呕吐行为相当常见，而且往往是通过手指刺激咽喉部而完成，但也有些人可以随意 
地将胃内容物吐出。很多人在每次贪食发作之后就会产生情绪 抑郁。 人为导泻的患者常常出 
现各种并发症，如低钾血症、低氯性碱中毒等 = 反复呕吐则出现食管以及胃部的撕裂伤。暴食 
周期性地发生，常由心理紧张激发，有时可多至一日数次,患者的暴食和自我诱吐常常是秘密 
进行的。尽管贪食症患者表现出对肥胖的担忧，而且有些患者也的确很胖，但大多数人的体重 
j 仍在正常标准上下波动。治疗方法有心理治疗(认知-行为或人际治疗）和应用抗抑郁药治疗。 

心理治疗可以有短期和长期的效果。即使没有抑郁症状，应用抗抑郁药也有一定好处，但前者 
j 的长期效果比后者要好。 

五、其 他 

1. 网瘾网瘾是指上网者由于长时间地和习惯性地沉浸在网络时空当中，对互联网产生 
J 强烈的依赖，以致达到了痴迷的程度而难以自我摆脱的行为状态和心理状态。其判断的基本标 

准主要包括四个方面:①行为和心理上的依 赖感; ②行为的自我约朿和自我控制能力基本丧失； 
③工作和生活的正常秩序被 打乱; ④身心健康受到较严重的损害。 一 上网就不能控制时间，当 
网络被掐断或由于其他原因不能上网时还会感到烦躁不安、情绪低落或无所适从,觉得在网上. 
比在现实生活中更快乐或更能实现自我等。现在有不少青少年沉迷于电子游戏、电脑游戏或上 
网而不能自拔，长时间上网的青少年会出现情绪不稳定、注意力不集中、情绪低落、思维迟缓、孤 
独、焦虑'自主神经功能紊乱和睡眠障碍等现象，严重危害了青少年的身心健康，部分青少年因 
交网友甚至走向吸毒、偷窃等违法犯罪之路。互联网的飞速发展正迅速地改变着人们的生产■和 
t 活方式，学习网络、掌握网络、使用网络是进人信 息时代 的必由之路。对于青少年，要注意其 
j 生理和心理所处的特殊阶段，对他们上网不能一味采取封堵禁止的办法,教师和家长的配合是 
戒掉网 )1 不可或缺的一.坏。要多与他们交流沟通，正确地引导他们上网，使其能真正.利用网上 
的丰富资源促进自身发展 = 

2. 物质滥用 （substanceabuse ) 物质滥用是指反复、大量地使用与医疗目的无关且具有依 
赖^的一类有害物质,包括烟、酒、某些药物，如镇静药、镇痛药、鸦片类、大麻、可卡因、幻觉剂、 

j 有同，作用的激素类药物等。由于青春期的心理特点、现代社会的复杂性增加及各种药物的广 
泛可得，使得越来越多的青少年滥用这些物质。在对青少年和成人的一项大范围的社区调查中 
f 现^5〜24岁的人有不同程度的物质依赖，程度因所滥用的物质性质不同而不同。许多儿童和 
H 少年的物质?监用常常未被发现,因此也未接受治疗。物质滥用造成青少年身心损伤已经成为 
全世界一大公害。 

滥用物质的种类随年龄，性别、地区、种族和地理因素不同而不同。青少年中常见的滥用物 
质及其损 害有： 

(!) 酒精: 酒精的危害主要是中枢神经系统的损伤。作为中枢神经系统抑制剂，可以产生欣 
快、头晕眼花、多语和短期记忆障碍等。血清乙醇水平很高时可以出现呼吸抑制。饮酒最常见 
的胃肠道并发症是急性腐蚀性胃炎，表现为上腹疼痛'食欲不振、呕吐和大便隐血阳性。长期大 
量滥用可致酒精性肝炎、肝硬化。青少年每天饮酒数周后即对酒精产生生理性依赖。 

(2) 烟草 :吸烟 是导致心血管疾病、慢性支气管炎、肺气肿、肺癌、喉癌，咽癌、口腔癌等多种 
癌症及胃溃疡的主要危险因素。动脉硬化的严重程度与吸烟期限有关，自青春期开始吸烟者动 
脉硬化的危险增加。吸烟对健康的不良影响可在青春期就出现，如慢性咳嗽和喘鸣等。烟草中 
的主要成分尼古丁刺激神经兴奋,使人产生依赖性。 

(3) 致幻 剂:也 称拟精神病药，包括大麻、麦角二乙胺。使用此类药物后产生类似精神病患 


兴奋剂也有滥用现 象:. 

(6) 鸦片 类:包 括吗啡、可待因类、罂粟碱等。吗啡是鸦片中主要的有效成分,医疗上主要用 
于镇静、止痛。吗啡及其衍生物包括海洛因(二醋吗啡)、可待因是当今世界成瘾问题最严重的毒 
品之一。吗啡样镇痛作用的人工_合成镇痛药物，如哌替陡、美沙酮等药物使用也会成瘾。 

预防青春期物质滥用的有效方法是加强青春期抵制滥用物质的宣传和教育.积极努力的对 
青少年进行心理疏导和精神帮助。 

对物质滥用的青少年成功的长期处理方法是在生理解毒后进行连续的医学随访和提供适 
宜的社会和心理支持。 

3. 青少年伤害青少年时期是生命力最旺盛、死亡率最低的时期，但伤害是威胁青少年健 
康的严重卫生问题。全球每天有高达16 000人死于伤害，即全年超过500万，中国有70:方_,其 
中青少年约占半数，伤害是我国 1-19 岁人口的首位死亡原因。 

伤害 （ inj uly ) 是指因为能量(机械能、热能、电能等）的传递或干扰超过人体的耐受性，造成 
组织损伤、窒息.导致缺《和刺激引起的创伤因此.伤害不只限于躯体组织的损伤或功能障碍, 
还可导致精神创伤或心理障碍。伤害苛_以.分为非故意伤害和故意伤害两大类。伤害死因顺位 
依次为意外跌落、车祸、自杀、意外中毒和 溺水; 在岁，其顺位为自杀、车祸、意外中毒、溺 
水、意外跌落和他杀。 

伤害发生的个人因.素包括个体状态差异，如生理节律、神经系统成熟度、智能及事故倾向性 
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理发育水平及状态是影响儿童意外伤害发生的重要因素。环境因素包括家庭因素和社会因素等。 

常见伤 害有： 

办 i _ 自杀 .：自 杀是指自愿的、自己动手让自己死亡的行为。是一种自我惩罚和毁灭的行为。 
自杀的原 因有： 

1 ) 遗传因素 :有自 杀行为的青少年有时可有家族自杀行为倾向，其父母往往有企图自杀的 
历史。单卵双生子有一个自杀的,发生双生同胞自杀的可能性增大。 

2) 心理障碍 :精神 疾患，如抑郁症、厌世症、边缘人格、攻击性行为等,与青少年自杀有密切 
的关系。 

3) 环境因素 ：父母 不和睦、有不良行为，亲子关系紧张.可使青少年产生自杀行为学校课 
程负担重.考试失 k 是近年来向杀的重要原因：其他,如失恋、性行为问题.物质 

也有密切关系， 

对有 A 杀企 m 的青少年$耍心理专家的咨询，最好能够住浣帮助解决存在的冲突及提供安 
全场所 .. 在自杀发生前，常有许多心理与行为的改变，这些改变或症候可被父母、同学或同伴发 
现，应早期采取措施，防止自杀的 发生： 

<2)暴 力：掊 -种以威胁或身体力 s 对某人或一群人造成伤害或死亡：在美国，青少年枪杀 
在逐年增加' 青少年暴力行为与发生在家庭内外的暴力有关，由于在儿童期受虐待和被忽视、 
目击暴力、青少年性乱和体罚、遭受暴力和攻击，可使青少年今后发生暴力行为和犯罪 = 

对有暴力行为的青少年需要识别和干预。有进攻行为的青少年常伴有精神发育迟滞、学习 
困难，中重度语言障碍和心理障碍，如注意缺陷多动综合征等= 

预防暴力需要依靠 改变个 人行为、改善家庭环境、提高社区和全社会的整体环境的共同作用 = 




(3) 车祸： 即道路交通伤害，是指车辆,如汽车、摩托车、自行车等交通工具在公用道路上行 
驶过程中，因违章行为或过失发生碰撞、颠覆等造成人身伤亡或经济损失的事故。车祸的原因 
包括： 

1) 内源性因素 :缺乏 经验、未察觉到危险、不遵守交通规则和青少年的冒险行为。某些因素 
可改变心理状况，促使车祸发生，如紧张性情绪、酒精或药物的使用等。 

2) 环境因素 :如道 路设计和质量 问题; 车辆安全因素，如刹车的制动性不好，没有防护设施 
(如头 盔); 气候因素，如在雨、雪、雾等不利气候条件下车祸发生增加。 

伤害的预防与控制措施包括伤害监测、伤害干预措施研究、改善环境、加强安全防范措施、 
开展健康教育和各种宣传以及建立相关的法律和法规，如制定有毒物品包装、易燃物管理及儿 
童乘车安全的法规等。 

(毛萌） 
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第七章新生儿与新生儿疾病 


第一节概 述 

新生儿 （neomue， 此 whom) 系指从脐带结扎到生后28天内的婴儿。 (neonatology) 
是研究新生儿士观.病现、疾病防治及保健等方面的学科。新生儿学原属儿科学范畴，近数十年 
来发展十分迅速，现已逐渐形成独立的学科。新生儿是胎儿的延续，与产科密切相关，因此，又 
是围生医学 （perinalology) 的一部分， 

圈生医学是研究胎儿出生前后影响胎儿和新生儿健康的一门学科，涉及产科、新生儿科和 
相关的遗传、生化.免疫、生物医学 T 程等领域，是一门边缘学科，并与提高人口素质、降低围生 
儿死亡率密切相关： 湖生期 （perinmal period) 是指产前、产时和产后的一个特定时期。目前国际 
上对于闹生期的定义冇多种丧 达:① 向妊娠28周（此时胎儿体重约 lOOOg) 至生后7 天; ②自妊 
娠20周（此时胎儿体雷约 500g) 至生后28 天; ③妊娠28周至生后28天 WHO 和国际疾病分类 
ICD-10 定义为孕22阊至生后7天 e 我固目前采用第一种定义。围生期的婴儿称围生儿。由于 
.削 i 打内 •外坏垃矜换阶1:^!、;此.冗死和发病韦均店人的 一 少之许 ，尤托适牛 

小时内。 

【新生儿分类】 

新生儿分类有不同的方法。临床上常用的有根据胎龄、出生体重，出生体重和胎龄的关系 
及出生后周龄等分类方法。 

1. 根据出生时胎龄分类胎龄 （gestaticmaUgeXA) 是指从最后1次正常月经第1天起至 
分娩时止，通常以周表 7K, 分为足月儿 （full term infant)、 早产儿 （preterm infant) 和过期产儿 （post- 
term infant)。 ①足月儿 :37 周矣 GA<42 周 （260 〜293天）的新 生儿; ②早 产儿: GA<37 周 （<259 天 
的新生儿)，其中 GA<28 周者称为极早早产儿或超未成 熟儿; 34周矣 GA<37 周(239~259天）的 
早产儿称为晚期早产 （l ate preterm) 儿; ③过期 产儿: GA 多42周（多 294 天）的新生儿。 

2. 根据出生体重分类出 
生体重 （birth weight ， B W) 指出生 
后 1 小时内的体重，分为正常出 
生体重 （normal birth weight,NBW) 

儿、低出生体重 （low birth weight, 

LBW) 儿和巨大 （macrosomia) 儿。 

①正常出生体 重儿: BW ^2500g 
并矣 4000g 的新生儿。②低出生 
体 重儿: BW<2500g 的新生儿，其 
中 BW<1500g 称为极低出生体 
重 （very low birth weight, VLBW) 

儿， BW<1000g 称为超低出生体重 
(extremely low birth weight,ELBW) 

儿。 LBW 儿中大多是莩产儿，也 




3. 根据出生体重和胎龄的关系分类分为适于胎龄 (appropriate for gestational age，AGA) 儿、 
11 for gestational age，SGA) 儿和大于胎龄 (large for gestational age，LGA) 儿（图 7-1)。 
婴儿的 BW 在同胎龄平均出生体重的第10〜90百分位 之间; ②小于胎龄儿 :婴儿 
体重的第10百分位 以下; ③大于胎 龄儿: 婴儿的 BW 在同胎龄平均岀 
。我国15城市不同胎龄新生儿出生体重值见表7-1。 


3. 根聒 td 王> 
小于胎龄 (small fo: 
①适于胎龄儿 :婴/ 
的 BW 在同胎龄耳 
生体重的第90百: 


?平均出生体重 
百分位以上 。$ 


表 7-1 我国15城市不同胎龄新生儿出生体重值 * 


胎龄(周） 

平均值 (g) 

标准差 （g) 

第3百分 
位数 (g) 

第10百分 
位数 （g) 

第50百分 
位数 （g) 

第90百分 
位数 （g) 

第97百分 
位数 （g) 

28 

1389 

302 

923 

972 

1325 

1799 

2071 

29 

1475 

331 

963 

1057 

1453 

2034 

2329 

30 

1715 

400 

1044 

1175 

1605 

2255 

2563 

31 

1943 

512 

1158 

1321 

1775 

2464 

2775 

32 

1970 

438 

1299 

1488 

1957 

2660 

2968 

33 

2133 

434 

1461 

1670 

2147 

2843 

3142 

34 

2363 

449 

1635 

1860 

2340 

3013 

3299 

35 

2560 

414 

1815 

2051 

2530 

3169 

3442 

36 

2708 

401 

1995 

2238 

2712 

3312 

3572 

37 

2922 

368 

2166 

2413 

2282 

3442 

3690 

38 

3086 

376 

2322 

2569 

3034 

3558 

3798 

39 

3197 

371 

2457 

2701 

3162 

3660 

3899 

40 

3277 

392 

2562 

2802 

3263 

3749 

3993 

41 

3347 

396 

2632 

2865 

3330 

3824 

4083 

42 

3382 

413 

2659 

2884 

3359 

3885 

4170 

43 

3359 

448 

2636 

2852 

3345 

3932 

4256 

44 

3303 

418 

2557 

2762 

3282 

3965 

4342 


注:*，摘自中国15城市新生儿体格发育科研协作组资料 （1986-1987 年） 


4- 根据出生后周龄分类分为早期新生儿 （early newhorn) 和晚期新生儿 （late rnnvbom)。 
①早期新生儿:生后1周以内的新生儿,也属于围生儿，其发病率和死亡率在整个新生儿期最 
高，需要加强监护和护理;②晚期新生 儿:出 生后第2~4周末的新生儿。 

5. 高危儿 （high risk infant) 指已发生或可能发生危重疾病而需要监护的新生儿。常 * 于 
以下情 况:① 母亲疾 病史: 孕母有糖尿病、感染、慢性心肺疾患、吸烟、吸毒或酗酒史，母亲为 Rh 
阴性血型，过去有死胎、死产或性传播疾病 史等; ②母孕 史:孕 母年龄 >40岁或<16岁，母孕期有 
阴道流血、妊娠髙血压、先兆子痫、子痫、羊膜早破、胎盘早剥、前置胎 盘等; ③分娩史 :难产 、手术 
产.急产、产程延长、分娩过程中使用镇静或止痛药物史等;④新生儿 :窒息 、多胎儿、早产儿、小 
于胎龄儿、巨大儿、宫内感染和先天性畸形等。 

t 新生儿病房分级） 

1. 根据医护水平及设备条件将新生儿病房分为三 级:① I级新生儿病房 （level I nurse.y)! 
即普通婴儿室，适于健康新生儿，主要任务是指导父母护理技能和方法以及对常见遗传代谢疾 
病进行筛查。母婴应同室，以利于母乳喂养及建立母婴相依感情,促进婴儿身心健康。② n 级新 
生儿病房 （level II nursery): 即普通新生儿病房，适于胎龄 >32周、出生体重 SUOOg (发达国家为 
胎龄 >30周、出生体重 S1200g) 的早产儿及有各种疾病而又无须循环或呼吸支持、监护的婴儿。 



③ III 级新生儿病房 （level III nursery): 即新生儿重症监护室 （neonatal intensive care unit，N’ICU)， 是 
集中治疗 I 、 n 级新生儿病房转来的危重新生儿的病室 3 NICU 应具备高水平的新生儿急救医 
护人员及新生儿转运系统,一般应设立在医学院校的附属医院或较大的儿童医院。 

2. MCU 收治对象①应用辅助通气及拔管后24小时内的新 生儿; ②重度围生期窒 息儿； 
③严重心肺疾病、高胆红尜血症、寒冷损伤或呼吸暂 停儿; ④外科大手术术后(夫其是24小时 
内); ⑤出生体重 <1500g 的旱产儿;⑥接受全胃肠外营养，或需换血 术者; ⑦顽固性惊 厥者; ⑧多 
器官功能衰竭 （ 如休克:、 D1C 、心力褒竭、肾衰竭等)者。 

3. MCI； 配备完善的监护设济及报膂系统，以进行各种生命体征的监测。①心电监护 :主要 
监测患儿的心率、心律和心电波形变化 .• ②呼吸 监护: 主要监测患儿的呼吸频率、节律变化及呼 
吸暂停。③血; K •监 护： 有直接测压•法(创伤性）和间接测压法(无创性)两种。前者经动脉（多为 
脐动脉）插人导笠•直接连续测 M 血压：其:沏 M 值准确.但操作复杂，并发症多，临床仅在周围灌 
注不良吋 应用； 后#是将袖带朿于患儿上肾间接、间断测蛩，自动显示收缩压、舒张压和平均 
动脉座：其测 M •佤准确性不及直接测压法，但方法简便，无并发症，是 g 前国内 NICU 最常用 
的血压监测 方法： ④体温 监测： 贤婴儿于热辐射式抢救台上或暖箱内，将体温监测仪传感器分 
別置于腹壁皮肤和壯门内，其腹壁皮肤温度、核心温度和环境温度自动连续显示。⑤血气监 
测••包括经皮 M 分压 （TrP0 2 )、 二械化碳分压 （T(>PC0 2 )& 脉搏氧饱和度监护仪 （transcutaneous 
oxygen saturation，TrS0 2 ), 興柯无创、连续、自动、操作简便并能较好地反映自身血气变化的趋 
势等优点，但测 M 值较动脉血气值有一定差距，尤其在周围血液循环灌注不良时，其准确性更 
差，因此，应定期检测动脉血气。由于 Tr.S0 2 相对较准确，故是目前 NICU 中血氧动态监测的 
常用手段。 

近数十年来，由于 NICU 的普遍建立，新生儿病死率和远期发病率已明显下降。 

第二节正常足月儿和早产儿的特点与护理 

正常足月 /t_Snnrmal term infant) 是指胎龄 S37 周并 <42周，出生体重為 2500g 并忘 4000g， 
无畸形或疾病的活产婴儿。早产儿，又称未成熟儿 (preterm infant;premature infant), 近年来 
我国早产儿的发生率呈逐年上升的趋势，从 198 5年的4.5%上升至目前的8.1%,死亡率约为 
12.7%-20.8%, 1J 台龄越小,体重越轻,死亡率越高。根据加拿大新生儿协作网2010年资料显示， 
出生体重 500-750, fll 1250~1500g 的婴儿存活+分别为68%和98%;但出生体重在 1500g 以下 
者死亡人数占整个新生儿死亡人数的 5 0 % 以上，而占伤残婴儿的50%,是医学和伦理学领域面 
临的最大挑战之一。因此，预防早产对于降低新生儿死亡率，减少儿童的伤残率均具有重要意 
义。母孕期感染、吸烟、 SW 酉，吸毒、外伤、生殖器畸形、过度劳累及多胎等是引起早产的主要原 
因。另外,种族和遗传因素与早产也有一定的关系。 

1. 正常足月儿和早产儿外观特点不同胎龄的正常足月儿与早产儿在外观上各具特点(表 
7-2), 因此可根据初生婴儿的体格特征和神经发育成熟度来评定其胎龄。 

2:正常足月儿和早产儿生理特点 

(1) 呼吸 系统: 胎儿肺内充满液体。自然分娩时，胎儿肺泡上皮细胞钠离子通道 （epithelial 
sodium A annfi l,ENaC) 在氧和各种激素(如儿茶酚胺、糖皮质激素、甲状腺 激素） 的激活下表达 
迅速上调 : 致使肺泡上皮细胞由分泌为主突然切换为吸收模式，肺内液体明显减少。足月分娩 
时胎儿肺液约 30~35ml/kg, 经产道挤压后约 1/3-1/2 肺液由口鼻排出，其余的肺液在建立呼吸 
后由肺间质内毛细血管和淋巴管吸收。选择性剖宫产儿由于缺乏产道的挤压和自然分娩过程 
中所形成的促进肺液清除的肺部微环境，会导致肺液吸收延迟.引起新生儿暂吋性呼吸闲难 
ftransitoiy tachypnea of newborn , TTN ) 0 新生儿呼吸频率较快，安静时约为 40 次 / 分左右，如持续 




皮肤 

头 

头发 

耳壳 

乳腺 

外生殖器 
男婴 
女婴 
指(趾）甲 
跖纹 


红润、皮下脂肪丰满和毳毛少 
头大（占全身比例的 1/4) 

分条清楚 

软骨发育好、耳舟成形、直挺 
结节 >4mm， 平均 7mm 

睾丸已降至阴囊 
大阴唇遮盖小阴唇 
达到或超过指(趾)端 
足纹遍及整个足底 _ 


绛红、水肿和麁毛多 
头更大（占全身比例的 1/3) 
细而乱 

软、缺乏软骨、耳舟不淸楚 
无结节或结节 <4mm 

睾丸未降或未全降 
大阴唇不能遮盖小阴膊 
未达指（趾)端 
足底纹理少 _ 


超过60 〜 70次/分称呼吸急促，常由呼吸或其他系统疾病所致。胸廓呈圆桶状，肋间肌薄弱，呼 
吸主要靠膈肌的升降，呈腹式呼吸。呼吸道管腔狭窄，黏膜柔嫩，血管丰富，纤毛运动差，易致气 
道阻塞、感染、呼吸困难及拒乳。 

早产儿由于:①呼吸中枢发育不成熟,对低氧，高碳酸血症反应不 敏感; ②红细胞内缺乏碳 
酸酐酶，碳酸分解为二氧化碳的数量减少，因而不能有效地刺激呼吸 中枢; ③肺泡数量少，呼吸 
道黏膜上皮细胞呈扁平立方形，毛细血管与肺泡间距离较大，气体交换 率低; ④呼吸肌发育不 
全，咳嗽反射弱，因此，早产儿呼吸浅快不规则，易出现周期性呼吸 (5 〜10秒短暂的呼吸停顿后又 
出现呼吸，不伴有心率、血氧饱和度变化及青紫)及呼吸暂停 Upnea) 或 青紫。 呼吸暂停是指呼 
吸停止 W0 秒，伴心率<100次/分及发绀。其发生率与胎龄有关，胎龄越小.、发生率越高，常于 
生后第 U2 天出现。因肺泡表面活性物质少，易发生呼吸窘迫综合征。由于肺发育不成熟，易 
感高气道压力、高容量、高浓度氧、感染以及炎性损伤而致支气管肺发育不良 （bmm^pulmraiary 
dysplasia, BPD), 即慢性肺疾病 （chronic lung disease , 0LD) o 

(2) 循环系 统:, i 生后血液循环动力学发生重大变化 :①脐 带结扎，胎盘-脐血循环 终止； 
②出生后呼吸建立、肺膨胀，肺循环阻力下降,肺血流 增加; ③回流至左心房血量明显增多，体循 
环压力 上升; ④卵圆孔功能上 关闭; ⑤动脉血氧分庄升高，动脉导管功能性关闭，从.而完成了胎 
儿循环向成人循环的转变。严重肺炎、酸中毒、低氧血症时，肺血管压力升高，当压力等于或超 
过体循环时，可致卵圆孔，动脉导管重新开放，出现右向左分流，称持续胎儿循环 （p ersistpnt fetal 
circulation,PFC), 即新生儿持续肺动脉髙压 （persistent pulmonary hypertension of newhnrn, PPHN)c 
新生儿心率波动范围较大,通常为 90-160 次/分。足月儿血压平均为 70/50mmHg。 

早产儿心率偏快，血压较低，部分早产儿早期可有动脉导管开放。 

(3) 消化系 统:足 月儿出生时吞咽功能已完善，但食管下部括约肌松弛，胃呈水平位，幽门 
括约肌较发达，易溢乳甚至呕吐。消化道面积相对较大，管壁薄、黏膜通透性高，有利于大量的 
流质及乳汁中营养物质的吸收，但肠腔内毒素和消化不全产物也容易进人血液循环，引起中毒 
症状=除淀粉酶外，消化道已能分泌充足的消化酶，因此不宜过早喂淀粉类食物。胎便由胎儿 
肠道分泌物、胆汁及咽下的羊水等组成，呈糊状，为墨绿色。足月儿在生后24小时内排胎便，约 
2—3. 天排完。若生后24.小时仍不排胎便，应排除肛门闭锁或其他消化道畸形。肝内尿苻二§1酿 


葡萄糖醛酸基转移酶的量及活力不足，是生理性黄疸的主要原因，同时对多种药物处理能力（葡 
| 萄糖醛酸化)低下，易发生药物中毒。 

早产儿吸吮力差,吞咽反射弱，胃容量小，常出现哺乳困难或乳汁吸人引起吸入性肺炎.'消 
化酶含量接近足月儿，但胆酸分泌少，脂肪的消化吸_收较差。缺氧缺血、炎性损伤或喂养不当等 





不利因素易引起坏死性小肠结肠炎。由于胎粪形成较少及肠蠕动差，胎粪排出常延迟。肝功能 
更不成熟，生理性黄疸程度较足月儿重.持续时问更长.且易发生核黄疸。肝脏合成蛋白能力差， 
糖原储备少，易发生低蛋内血症、水肿或低血糖。 

(4) 泌尿系统 ：足月 儿出生时肾结构发育已完成，但功能仍不成熟。肾稀释功能虽与成人 
相似,但其肾小球滤过率低.浓缩功能差.故不能迅速有效地处理过多的水和溶质，易发生水肿 c 
新生儿一般在生后24小时内开始排尿,少数在48小时内排尿,1周内每日排尿可达20次。 

早产儿肾浓缩功能更差•肾小管对醛固酮反应低下，对钠的重吸收功能差，易出现低钠血 
症。葡萄糖阈值低，易发生糖尿。碳酸氢根阈值极低和肾小管排酸能力差。由于普通牛乳中蛋 
白屈 及酉:蛋白比例均 丁致内源 ti t 离子增加当超过肾小管的排泄能力时，引起晚期代 
谢性酸中毒 （late mstaholir arid ns i s ), 表 现为面 色苍白、反应差、体重不增和代谢性酸中毒。因此 
人工喂养的早产儿应采用早产儿配方奶粉。 

(5) 血液 系统：足耳此 .出生时血红蛋白为 170g/L(140~200g/L)。 由于刚出生时人量少、不 
显性失水等原因，可致血液浓缩，血红蛋白值上升。通常生后24小时达峰值，约于第1周末恢 
复至出生时水平'以后逐渐_厂降 ； 生后1周内静脉血血红蛋白 <140g/L (毛细血管血红蛋广I & 
20%)定义为新生儿贫血 3 血红蛋白中胎儿血红蛋白占70%~80%,5周后降至55%,随后逐渐被 
成人型血红蛋白取代。网织红细胞数初生3天内为 0.04-0.06,4-7 天迅速降至 0.005-0.015,4-6 
周回升至0.02~0.08。血容量为 85~100ml/kg, 与脐带结扎时间有关。脐带结扎延迟，胎儿可从胎 
盘多获得35%的血容量。内细胞数生后第1天为 （15~20)xl0 9 /L,3 天后明显下降,5天后接近 
婴儿值。分类中以中性粒细胞为主,4~6天与淋巴细胞相近，以后淋巴细胞占优势。血小板数与 
成人相似。由于胎儿肝脏维生素 K 储存量少.凝血因子 n 、1、：《、乂活性较低。 

早产儿血容量为 85~110ml/kg, 周围血中有核红细胞较多，白细胞和血小板稍低于足月儿。 
大多数早产儿第 3 周末嗜酸性粒细胞增多,并持续2周左右。由于早产儿红细胞生成素水乎 鑛:. 
下、先天性铁储备少、血容量迅速增加，“生理性贫血”出现早，而且胎龄越小，贫血持续时间越 
长,程度越 严重。 

(6) 神经系统:新生儿脑相对大，但脑沟、脑回仍未完全形成。新生儿出生后头围生长速率 
每月为 U«n, 至生后40周左右逐渐减缓。脊髓相对长,其末端约在第3、4腰椎下缘，故腰穿时 
应在第4、5腰椎间隙进针。足月儿大脑皮质兴奋性低，睡眠时间长，觉醒时间一昼夜仅为2~3 
小时。大脑对下级中枢抑制较弱，且锥体束、纹状体发育不全,常出现不自主和不协调动作。新 
生儿出生时已具备多种暂时性原始反射。临床上常用的原始反射如下 :①觅 食反射 (rooting 
reflex): 用左手托婴儿呈半卧位，右手示指触其一侧面颊,婴儿反射性地头转向 该侧; ②吸吮反射 
(sunking reflex): 将乳头或奶嘴放人婴儿:口内，会出现有力的吸吮 动作; ③握持反射 ( graS p reflex): 
将物品或『搬 A ⑴ L P 心屮，婴儿立即将其捉紧;⑷拙抱反射 （Mnm reflex): 新生儿仰卧位.拍 
打床面后婴儿双臂伸直外展，双手张开，然后上肢屈曲内收，双手握拳呈拥抱状。 

正常情况下，上述反射生后数月自然消失。新生儿期如这些反射减弱或消失，或数月后仍 
不消失，常提示有神经系统疾病。此外,正常足月儿也可出现年长儿的病理性反射，如凯尔尼格 
征 （Kemig 征)、 Bahinski 征和 Chvostek 征等，腹壁和提睾反射不稳定，偶可出现阵发性踝阵挛。 

早产儿神经系统成熟度与胎龄有关，胎龄越小,原始反射越难引出或反射不完全。此外，早 
产几，尤其是极低出生体重儿脑室管膜下存在发达的胚胎生发基质，易发生脑室周围-脑室内出 
血及脑室周围白质软化。 

(7) 体温:新生儿体温调节中枢功能尚不完善，皮下脂肪薄，体表面积相对较大，皮肤表皮角 
化层差，易散热，早产儿尤甚。寒冷时无寒战反应而靠棕色脂肪化学产热。生后环境温度显著 
低于宫内温度，散热增加，如不及时保温,可发生低体温、低氧血症、低血糖和代谢性酸中毒或寒 
冷损伤。中性温度 （neutral temperature) 是指机体维持体温正常所需的代谢率和耗氧量最低时的 


环境温度。出生体重、生后日龄不同，中性温度也不同，出生体重越低、日龄越小，所需中性温度 
越高(表7-3)。新生儿正常体表温度为，正常核心（直肠）温度为 36.5~37.5°C。 不显 
性失水过多可增加热的消耗，适宜的环境湿度为50%〜60%。环境温度过高、进水少及散热不足， 
可使体温增高，发生脱水热。 


出生体重 (kg} 


1.5 



表 7-3 不同出生体重新生儿的中性温度 
中性温度 

35^_34^_ 33 七 

初生10天内 10天以后 3周以后 

初生10天内 10天以后 

初生2天内 2天以后 

-_ = _ 初生2天内 


32C 



4周以后 
3周以后 
2天以后 


早产儿体温调节中枢功能更不完善，棕色脂肪少,产热能力差,寒冷时更易发生低体温，甚 
至硬肿症。汗腺发育差，环境温度过高时体温亦易升高。 

(8) 能量及体液代 谢:新 生儿基础热量消耗为 209kJ/kg， 每日总热量约需418~5021<：1化 8 。早 
产儿吸吮力弱，消化功能差，在生后数周内常不能达到上述需要量，因此常需肠道外营养。 

初生婴儿体内含水量占体重的70%~80%，且与出生体重及日龄有关。出生体重越低、曰龄 
越小，含水量越高，故新生儿需水量因出生体重、胎龄、日龄及临床情况而异。生后第1天需水 
量为每日 60〜100ml/kg， 以后每日增加 30ml/kg， 直至每日150 〜 180ml/kg。 生后体内水分丢失较多， 
体重下降，约1周末降至最低点(小于出生体重的10%，早产儿为 15%~20%U0 天左右恢复到 
出生时体重，称生理性体重下降。早产儿体重恢复的速度较足月儿慢。 

足月儿钠需要量为 l~2mmol/(kg.d)，<32 周的早产儿为 3~4mniol/(kg.d) ; 初生婴儿10天内 
—般不需补钾，以后需要量为 l~2mmol/(kgvd)o 

(9) 免疫系统 :新生 儿非特异性和特异性免疫功能均不成熟。皮肤黏膜薄嫩易 损伤; 脐残端 
未完全闭合，离血管近，细菌易进入 血液; 呼吸道纤毛运动差，胃酸、胆酸少，杀菌 力差； 同时分泌 
型 IgA 缺乏，易发生呼吸道和消化道感染。血脑屏障发育未完善，易患细菌性脑膜炎。血浆中 
补体水平低，调理素活性低，多形核白细胞产生及储备均少，且趋化性及吞噬能力低下，早产儿 
尤甚。免疫球蛋白 IgG 虽可通过胎盘，但与胎龄相关，胎龄越小， IgG 含量 越低; IgA 和 IgM 不能 
通过胎盘，因此易患细菌感染，尤其是革兰阴性杆菌感染。抗体免疫应答低下或迟缓，尤其是对 
多糖类疫苗和荚膜类细菌。 T 细胞免疫功能低下是新生儿免疫应答无能的主要原因，早产儿更 
差。随着生后不断接触抗原, T 细胞渐趋成熟。 

(10) 常见的几种特殊生理 状态: ①生理性黄疸 :参见 本章第九节。②“马牙”和“螳螂 嘴”： 
在口腔上腭中线和齿龈部位，有黄白色、米粒大小的小颗粒，是由上皮细胞堆积或黏液腺分泌物 
积留形成，俗称“马牙”，数周后可自然 消退; 两侧颊部各有一隆起的脂肪垫，有利于吸吮乳汁。 
两者均属正常现象，不可挑破，以免发生感染。少数初生婴儿在下切齿或其他部位有早熟齿，称 
新生儿齿，通常不需拔除。③乳腺肿大和假月 经:男 女新生儿生后4~7天均可有乳腺增大，如蚕 
豆或核桃大小，2~3周消退。此现象与新生儿刚出生时体内存有一定数量来自于母体的雌激素、 
孕激素和催激素有关。通常雌激素和孕激素可使乳腺肿大，并且在一定程度 h 起着扣1制催激索 
的作用。但新生儿出生后体内的雌激素和孕激素很快消失，而催激素却能维持较长时间，且又 
失去了被抑制的因素，因此导致新生儿乳腺肿大，部分婴儿乳房甚至可分泌出一些奶汁来。切 
忌挤压，以免感染。部分女婴生后5~7天阴道流出少许血性分泌物，或大量非脓性分泌物，可持 
续1周此由于来自母体的雌_我中断所致 D 新生儿红斑及粟粒疮 AH 〜2 A: 上头 
部、躯干及四肢常出现大小不等的多形性斑丘疹，称为“新生儿红斑”，1~2天后自然消失，也可 





因皮脂腺堆积，在鼻尖、鼻翼、颜面部形成小米粒大小黄白色皮疹，称为“新生儿粟粒疫”,脱皮后 
自然消失。 

3. 足月儿及早产儿护理 

(1) 保温 ：生后 应立即用预热的毛巾擦干新生儿,并采取各种保暖措施，使婴儿处于中性温 
度中。早产儿，尤其是出生体重 <2000g 或低体温者.应置于温箱中，并根据胎龄、出生体重、曰 
龄选择中性环境温嗖.温箱中的湿化装置易滋生“水生菌”,故应每日换水，并加1 : 10 000硝 
酸银 2ml: 无条件者可采取其他保暖措旌.如用热水袋(应注意避免烫伤)等。因新生儿头部表 
面积大,散热 it 多，寒冷季节应®绒布帽。 

(2) 喂 养：正 常足月儿生后半小时即可抱至母亲处哺乳，以促进乳汁分泌，提倡按需哺乳。 
无母乳者可给配方乳.每3小时1次.每日 7-8 次。奶量根据所需热量及婴儿受情况计算，遵 
循从小 fi 渐增的原则，以吃奶后安静、无腹胀和理想的体重增长(约 15~30gM, 平均约为 20g/d) 
为标准（生理性体重下降期除 外)： 

早产儿也应酌情尽早母乳喂养。与足月人乳相比，早产儿的母乳含有更多的蛋白质、必 
脂肪睃、能 M, 矿物质、微 M 元素和 IgA, 可使早产儿在较短期恢复到出生体重。对吸吮能力差、 
吞咽功能不协调的小早产儿，或有病者可由母亲挤出乳汁经管饲喂养=也可暂行人工喂养，但 
应用早产儿配方奶。哺乳 a 应因人而异，原则上是胎龄越小，出生体重越低，每次哺乳童越少， 
喂奶间隔时间也越短 . 且根据喂养后有无腹胀、呕吐、胃内残留（管饲喂养）及体重增长情况（理 
想的是每天增长 10-15g/kg) 进行调整。对于极低出生体重儿或极早早产儿可试行微量肠道喂 
养，哺乳量不能满足所需热量者应辅以静脉营养。应为早产儿提供营养素的质和量均满足类似 
于胳儿宫 内生长 速率和与之相符的满意功能状态。对于出院时矫正胎龄已达到 AGA 儿标准的 
早产儿，应尽可能给予母乳 喂养; 如无母乳者，可给予标准的婴儿配方乳喂养.。对于出院时矫正 
胎龄为 SGA 儿的婴儿，母乳喂养儿应加母乳强化剂;而配方乳喂养儿应选用含较高蛋白质、矿物 
质、微量元素的早产儿出院后配方乳喂养,直至达到追赶生长。长期营养摄人低于期望值将导 
致宫外生长迟缓 （extrauterine growth retardation / restriction,E0GR), 即出生后的体重、身高或头围 
低于相应胎龄的第10百分位。营养摄人过量将会导致远期潜在的不利影响，如胰岛素抵抗性 
糖尿病、脂质代谢病及心血管疾病等。 

(3) 呼吸管 理:保 持呼吸道通扬，早产儿仰卧时可在肩下放置软垫，避免颈部弯曲。低氧血 
症时予以吸氧，应以维持动脉血氧分压 50~80mmHg (早产儿 50~70 m rnHg) 或经皮血氧饱和度 
90%~95%(<29周的早产儿维持在85%~92%)为宜。切忌给早产儿常规吸氧，以防吸人高浓度 
氧或吸氧时间过长导致早产儿视网膜病 (retinopathy of prematurity,R0P) 或 BPD。 呼吸暂 停者可 
经弹、拍打足底等恢复呼吸，可同时给予甲基黄嘌呤类药物，如枸橼酸咖啡因和氨茶碱，前者安 
全性较大，不需常规监测血药浓度。首次负荷量为 20mg/(kg.d), 以后 5mg/(kg.d) 维持,可酌情 
持续用至纠正胎龄34~35周。继发性呼吸暂停应针对病因进行治疗。 ' 

(4) 预防感染：婴儿室工作人员应严格遵守消毒隔离制度。接触新生儿前应严格 洗手; 护理 
和操作时应注意无菌;工作人员或新生儿如患感染性疾病应立即隔离,防止交叉感染;避免过分 
拥挤,防止空气污染和杜绝乳制品污染。 

(5) 维生素和微量元素补 充:足 月儿生后应肌内注射1次维生素 K,0.5~lmg, 早产儿连用3 
天。生后 4 天加维生素 C 50~100nig/cl,10 天后加维生素 A 500~1000IU/d 及维生素 D 400~1000IU/d, 
4周后添加铁剂。足月儿每日给元素铁 2mg/kg, 极低出生体重儿每日给 3~4mg/kg, 并同时加用维 
生素 E 25U 和叶酸 2.5mg, 每周2次。极低出生体重儿出生后应给予重组人类红细胞生成素.每 
周 600~750IU/kg, 皮下注射，分3次给药，可减少输血需要。 

(6) 皮肤黏膜护 理:① 勤洗澡，保持皮肤清洁。每次大便后用温水清洗臀部，勤痪尿布，防止 
红臀或尿布疹 发生。 ②保持脐带残端清洁和干燥。一般生后3~7天残端脱落，脱落后如有黏液 



或渗血,应用捵伏消毒或重新 结扎; 如有肉芽组织,可用硝酸银烧灼 局部; 如有化脓感染，除局部 
用双氧水或碘酒消毒外,同时酌情应用适当的抗生素治疗。③口腔黏膜不宜擦洗。④衣服宜宽 
大、质软、不用纽扣。应选用柔软、吸水性强的尿布。 

(7) 预防接 种:① 卡介苗 :生后 3天接种，目前新生儿接种卡介苗有皮上划痕和皮内注射两 
种方法。皮内接种后2~3周出现红肿硬结，约 lOmmx lOrnm, 中间逐渐形成白色小脓疱，自行穿 
破后呈溃疡,最后结痂脱落并留下 一永久 性圆形瘢痕。皮上接种1~2周即出现红肿,3~4周化脓 
结痂， 1-2 个月脱落痊愈，并留下一凹陷的划痕瘢痕。早产儿、有皮肤病变或发热等其他疾病者 
应暂缓 接种; 对疑有先天性免疫缺陷的新生儿,绝对禁忌接种卡介苗，以免发生全身感染而危及 
生命。②乙肝疫苗 :生后 24小时内、1个月、6个月时应各注射重组酵母乙肝病毒疫苗1次，每 
次5问。母亲为乙肝病毒携带者,婴儿应于生后6小时内肌内注射高价乙肝免疫球蛋白 (HBIG) 
100~200IU, 同时换部位注射重组酵母乙肝病毒疫苗 10(ig 。 如母亲为 HBeAg 和 HBV-DNA 阳性 
患者，患儿生后半个月时应再使用相同剂量 HBIG 一次。 

(8) 新生儿筛査:应开展先天性甲状腺功能减退症及苯丙酮尿症等先天性代 i 射缺陷病的筛查。 


第三节胎儿宫内生长异常 

一.宫内生长迟缓和小于胎龄儿 

宫内生长迟缓 （intrauterine growth restriction/retardation, IUGR) 与小于胎龄 （SGA) 儿并非同 
义词。 IUGR 是指由于胎儿，母亲或胎盘等各种不利因素导致胎儿在宫内生长模式偏离或低于 
其生长预期，即偏离了其遗传潜能。其发生率为所有妊娠的5%〜8%,而在低出生体重儿中占 
38%~80 % o IUGR 常导致婴儿出生体重 SGA, 但也可能不是 SGA。SGA 儿是指新坐凡®生体重 
小于同胎龄儿平均出生体重的第10百分位或 2SD, 有早产、足月、过期产小于胎龄儿之分。其 
原因可能是病理因素，如 R]GR 所致;也可能是非病理性,如性别、种族、胎次差异等，因此，虽小 
于胎龄，但健康。从整体上来看， SGA 和 IUGR 婴儿围生期死亡率及远期发病率均明显高于适 
于胎龄儿 8 

【病因】 

宫内生长迟缓或 SGA 常由母亲、胎儿、胎盘等因素所致。 

1. 母亲因素①孕母年龄过大或过小、身材矮小。②孕母经济状况、文化背景差，营养不良 
(尤其发生在孕晚期时对出生体重影响最 明显) 、严重贫血、微量元素缺乏等，是发展中国家常见 
的 IUGR 原因。③缺氧或血供障 碍:如 原发性高血压或妊娠期高血压疾病、血管性疾病、晚期糖 
尿病，慢性肺、肾疾患,居住在海拔较高处等，均可因子宫、胎盘血流减少而影响胎儿生长。研究 
发现， IUGR 程度与妊娠期高血压疾病的严重程度和发病时间相关。妊娠期高血压疾病发生在 
孕早期 IUER 程度最严重,且其中 50% 的婴儿出生时体重 SGA 。 ④孕母抽 烟：在 发达国家常作 
为单一的、最重要的致 IUGR 因素;其他的有吸毒、应用对胎儿有损伤的药物、接触放射线等。 

2. 胎儿因素①慢性宫内感染(如 TORCH 感染）是导致 IUGR 的重要原因，尤其当感染发 
生在孕早期,正值胎儿器官形成期，可引起细胞破坏或数目 减少; ②双胎或 多胎; ③染色体畸变 
及染色体疾病，如唐氏综合征、猫叫综合 征等; ④遗传代 谢病; ⑤性别、胎次不同 :女婴 、第一胎平 
均出生体重通常低于男婴和以后 几胎; 另外，种族或人种不同，出生体重也有差异。 

3. 胎盘因素胎儿通过胎盘从母体摄取营养。胎儿近足月时，其体重与胎盘重量、绒毛膜 
面积呈正相关。胎盘营养转运能力取决于胎盘大小、形态学、血流及转运物质（尤其是关键营养 
素）是否丰富。母亲子宫异常(解剖异常、子宫肌瘤)，胎盘功能不全，如小胎盘、胎盘绒毛广泛损 
伤或胎盘血管异常、胎盘梗死、慢性胎盘早剥，将影响胎盘的转运功能。胎儿对于胎盘营养物质 



的转运和吸收也受到其本身基因的调控。此外，脐带附着异常、双血管脐带等也均影响胎儿生长。 

4. 内分泌因素任何一种激索先天性缺陷均可致胎儿生长迟缓，如胰岛素样生长因子 
(insulin-like growth factor，IGF), 尤其是 IGF-1 ( 主要调节孕后期胎儿及新生儿生后早期的生长)、 
IGF-2C 主要调节胚胎的屯长)、胰岛素样生长因子结合蛋白 （insulin-like growth factor binding 
protein,IGFBP) (尤其是 IGFB P-3) 以及营养物质(葡萄糖 )■ 胰岛素-胰岛素样生长因子代谢轴等， 
均是调节胎儿生长的中心环节 

【临床分型】 

根据重位指数 （pcmdeml index)[ 出生体重 (g)x 100/出生身长 (cm) 3 ] 和身长头围之比，分为 
匀称型和非匀称型： 

1. 匀称型患儿出生吋头刚、身长、体重成比例下降，体型匀称：其重量指数 >2.00( 胎龄 
矣37周)，或 >2.20( 胎龄 >37周):身长与头围比 >1.36= 常由于染色体异常、遗传性疾病、先天性 
感染等因索影响了细胞增殖.阻碍了胎儿生长所致，损伤发生在孕 早期： 

2. 非匀称型其重:! il •指数 <2.00 (胎龄矣37周)，或 <2.20 (胎龄 >37 周); 身长与头围比 
<1.36= 常由孕 紳; H 血 mi: 疾病所致.如兆子痫、慢性妊娠期高血压、子宫异常等，损伤 
发生在妊娠晚期，胎儿迅速生长明.胎儿体重降低与身长、头围降低不成比例，即体重小于预期 
的胎龄，而身长及头围4预期的胎龄相符，大脑发育常不受影响。 

【并发症】 

1. 围生期窒息 IUGR 儿在宫内常处于慢性缺氧环境中，故常并发围生期窒息，且多留有 
不同程度的神经系统后遗症- 

2. 先天性畸形染色体畸变或慢性宫内感染可引起各种先天性畸形。 

3. 低血糖 由于: ①肝糖原贮存 减少; ②糖异生底物，如脂肪酸和蛋白质缺乏，糖异生酶活 
力 低下; ③胰岛素水平相对较高，而儿茶酚胺水平 较低; ④游离脂肪酸和甘油三酯氧化减少，使 
能源系统中各种物质间转化受到 限制; ⑤出生时如有缺氧情况，使糖原！ t 存更趋于耗竭，极易发 
生低血糖。非匀称型由于脑重与肝重之比由正常的3 : 1增至7 : 1’，而其脑中糖的利用大于肝 
的2倍，故低血糖发生率更高。 

4. 红细胞增多症-高黏滞度综合征胎儿宫内慢性缺氧，引起红细胞生成素水平增加、红 
细胞增多，当静脉血的血细胞比容 （HCT) 5=0.65 (65%)，血黏度 >18cps， 可诊断为红细胞增多症_ 
高黏滞度综合征。由于血黏稠度增高而影响组织正常灌注，导致全身各器官受损而出现一系列 
临床症状和体征，如呼吸窘迫、青紫、低血糖、心脏扩大、肝肿大、黄疸、坏死性小肠结肠炎等，并 
且进一步加重了低血糖和脑损伤。 

5. 胎粪吸入综合征宫内缺氧、肠蠕动增加和肛门括约肌松弛，常有胎便排入羊水。当胎 
儿在产前或产程中吸入污染胎粪的羊水，则引起胎粪吸入综合征。 

【治疗】 

1. 有围生期窒息者出生后立即进行复苏。 

2. 注意保暖。有条件者置入暖箱中，维持体温在正常范围，减少能量消耗。 

3. 尽早开奶，预防低血糖。注意监测血糖，及时发现低血糖，并给予治疗(详见本章第十五 
节)。能量不足者可给予部分静脉营养。 

4. 部分换血疗法①周围静脉血 Hct>0.65(65%) 且有症状者，应部分 换血; ②周围静脉血 
Hot 0.60(60%)~0.70(70%)但无症状者，应每4〜6小时监测 Hrt， 同时输入液体或尽早喂奶;③周 
围静脉血 Hct>0.70(70%) 但无症状者是否换血尚存争议。换血量计算方法 如下： 

换血 量㈤） = 避血细胞比容-预期血细胞比容 x 体重 （kg)xl00( 新生儿 
实际血细胞比容 

血容量为 100ml/kg， 糖尿病母亲的婴儿为80 〜 85ml/kg) 




【预后】 

1. 长期预后与病因、宫内受损发生的时间、持续时间、严重程度及出.生后营养状况和环境有 
关。其围生期死亡率明显高于适于胎龄儿，围生期窒息和合并致命性先天性畸形是引起死亡的 
两个首要因素。 

2. 大部分小于胎龄儿出生后体重增长呈追赶趋势,随后身长也出现快速增长阶段,生后第 
2年末达到正常水平，体格、智力发育正常。 

3. 约8%出生体重或身长小于第3个百分位者出现终身生长落后。宫内感染、染色体疾病 
等所致严重宫内生长迟缓者可能会出现终身生长、发育迟缓和不同程度的神经系统后遗症，如 
学习、认知能力低下,运动功能障碍，甚至脑性瘫痪等。 

4. 成年后胰岛素抵抗性糖尿病、脂质代谢病及心血管疾病等发病率高。 

【预防】 

1. 加强孕妇保健,避免一切不利于胎儿宫内生长的因素。 

2. 加强胎儿宫内监护，及时发现胎儿宫内生长迟缓，并对孕母进行治疗 i 

3- 如有宫内窘迫，应立即行剖宫产。 

二、大于胎龄儿 

大于胎龄 （LGA) 儿是指出生体重大于同胎龄平均出生体重第90百分位或 2SD 的新生儿。 
出生体重 >4kg 者称巨大儿,其中有些是健康儿。 

【病因】 

1. 生理性因素父母体格高大，或母孕期食量较大，摄人大量蛋白质等。 

2. 病理性因素①母患有未控制的糖 尿病; ②胰岛细胞增 生症; ③拙血型不合溶血症 S® 鬼 
天性心 脏病(大血管错位);⑤ Bfi0 Uith 综合征等。 

【临床表现】 

1. 由于体格较大，易发生难产而引起窒息、颅内出血或各种产伤，如颈丛和臂丛神经损伤、 
膈神经损伤、锁骨骨折、肝破裂以及头面部挤压伤等。 

2- 原发疾病的临床表现① Rh 血型不合者有重度髙胆红素血症、贫血、水肿、肝脾肿大； 
②大血管错位者常有气促、发绀及低氧 血症; ③糖尿病母亲的婴儿常伴有早产、一过性低血糖' 
肺透明膜病、高胆红素血症、红细胞增多症等;④胰岛细胞增生症患儿有持续性髙胰岛素血症及 
顽固性低 血糖; ©Beckwith 综合征患儿面容特殊，如突眼、大舌、面部扩张的血管痣、耳有裂纹， 
以及内脏大、脐疝、低血糖症等。 

3. 远期并发症肥胖、2型糖尿病发生率远高于适于胎龄儿。 

【治疗】 

'■ 预防难产和窒息。 

2. 治疗各种原发疾病及其并发症。 

第四节新生儿窒息 

新生儿窒息 （asphyxia of newborn) 是指婴儿出生后不能建立正常的自主呼吸而导致低氧血 
症'高碳酸血症、代谢性酸中毒及全身多脏器损伤，是引起新生儿死亡和儿童伤残的重要原因之 
一。由于诊断标准未完全统一,国内文献报道的发病率差异很大。 

【病因】 

窒息的本质是缺氧，凡是影响胎儿、新生儿气体交换的因素均可引起窒息。4发生 于妊娠 




第七章新生儿与新生儿疾病 


■ 


期，但绝大多数发生于产程开始后。新生儿窒息多为胎儿窒息(宫内窘迫）的延续。 

1. 孕母因素①孕母有慢性或严重疾病，如心、肺功能不全，严重贫血、糖尿病、高血 压等； 
②妊娠并 发症: 妊娠期高血压 疾病; ③孕母吸毒、吸烟或被动吸烟、年龄為35岁或<16岁以及多 
胎妊娠等。 

2. 胎盘因素前置胎盘、胎盘早剥和胎盘老化等。 

3. 脐带因素脐带脱垂、绕颈、打结、过短或牵拉等。 

4. 胎儿因素①早产儿或巨 大儿; ②先天性畸形 :如食 管闭锁、喉蹼、先天性肺发育不良、先 
天性心脏 病等; ③宫内 感染; ④呼吸道 阻塞: 羊水、黏液或胎粪吸人等。 

5. 分娩因素头盆不称、宫缩乏力、臀位、使用高位产钳、胎头吸引、臀位抽出术，产程中麻 
醉药、镇痛药或催产药使用不当等。 

【病理生理】 

1. 窒息时胎儿向新生儿呼吸、循环转变受阻正常胎儿向新生儿呼吸、循环系统转变的特 
征为: 胎儿肺液从肺中清除—表面活性物质分泌—肺泡功能残气量建立—肺循环阻力下降，体 
循环阻力增加―动脉导管和卵圆孔功能性关闭。窒息时新生儿未能建立正常的呼吸，致使肺泡 
不能扩张，肺液不能 清除; 缺氧、酸中镞引起肺表面活性物质产生减少、活性降低，以及肺血管阻 
力增加，胎儿循环重新开放、持续性肺动脉高压。后者进一步加重组织严重缺氧、缺血、酸中毒， 
最后导致不可逆器官损伤。 

2. 窒息时各器官缺血缺氧改变窒息开始时，缺氧和酸中毒引起机体产生经典的“潜水” 
反射，即体内血液重新分布，肺、肠、肾、肌肉和皮肤等非生命器官血管收缩，血流量减少，以保证 
脑、心和肾上腺等生命器官的血流量。同时血浆中促肾上腺皮质激素、糖皮质激素、儿茶酚胺、 
精氨酸加压素、肾素、心钠素等分泌增加，使心肌收缩力增强、心率增快、心排血量增加，以及外 
周血压轻度上升，心、脑血流灌注得以维持。如低氧血症持续存在，无氧代谢进一步加重了代请 f 
性酸中毒，体内储存的糖原耗尽，最终导致脑、心和肾上腺的血流量减少，心肌功能受损，心率和 
动脉血压下降，生命器官供血减少，发生脑损伤。非生命器官血流量则进一步减少，导致各脏器 
受损。 

3. 呼吸改变 

( 1 ) 原发性呼吸暂停 （primary apnea)： 胎儿或新生儿缺氧初期，呼吸代偿性加深加快，如缺氧 
未及时纠正，随即转为呼吸停止、心率减慢，即原发性呼吸暂停。此时患儿肌张力存在，血压稍 
升高，伴有发绀。此阶段若病因解除，经清理呼吸道和物理刺激即可恢复自主呼吸。 

(2) 继发性呼吸暂停 （secondaiy apnea)： 若缺氧持续存在，则岀现几次深度喘息样呼吸后，继 
而出现呼吸停止，即继发性呼吸暂停。此时肌张力消失，苍白，心率和血压持续下降，此阶段需 
正压通气方可恢复自主呼吸，否则将死亡。 

临床上有时难以区分原发性和继发性呼吸暂停，为不延误抢救，应按继发性呼吸暂停处理。 

4. 血液生化和代谢改变 

(1) Pa0 2 1 , P H I及混合性酸中毒 :为缺 氧后无氧代谢、气道阻塞所致。 

(2) 糖代谢 紊乱: 窒息早期儿茶酚胺及高血糖素释放增加，血糖正常或增高，继之糖原耗竭 
而出现低血糖。 

(3) 高胆红素血症 :酸中 毒抑制胆红素代谢及与白蛋白结合，降低肝酶活力，使非结合胆红 
素增加。 

(4) 低钠血症和低钙 血症： 由于心钠素和抗利尿激素分泌异常，发生稀释性低钠 血症; 钙通 
道幵放、钙泵失灵、钙内流引起低钙血症。 



率 <100 次 / 分; 羊水胎粪污染。 

2. Apgar 评分评估 Apgai •评分1953年由麻醉科医师 Apgar 博士提出，是国际上公认的评 
价新生儿窒息的最简捷、实用的方法。内容包括皮肤颜色 （appearance)、 心率 ( pu l se )、 对刺激的反 
应 (grimace)、 肌张力 （activity) 和呼吸 (respiratim) 五项 指标; 每项0~2分，总共10分(表7-4)。,分 
别于生后1分钟、5分钟和10分钟进行,如婴儿需复苏，15分钟、20分钟仍需评分。 Apgai ■评分 
8~10分为正常,4~7分为轻度窒息 ,0-3 分为重度窒息。1分钟评分反映窒息严重程度，是复苏 
的 依据; 5分钟评分反映了复苏的效果及有助于判断预后。 


表 7-4 新生儿 Apgai ■评分标准 


体征 


评分标准 


评 分 

0分 

1分 

2分 

1分钟 5分钟 

皮肤颜色 

青紫或苍白 

身体红，四肢青紫 

全身红 


心率(次/分） 

无 

<100 

>100 


弹足底或插鼻管反应 

无反应 

有些动作，如皱眉 

哭，喷唢 


肌张力 

松弛 

四肢略屈曲 

四肢活动 


呼吸 

无 

慢，不规则 

正常，哭声响 



3- 多脏器受损症状缺氧缺血可造成多器官受损，但不同组织细胞对缺氧的易感性各异. 
其中脑细胞最敏感,其次为心肌、肝和肾 上腺; 而纤维、上皮及骨骼肌细胞耐受性较高，因此各器 
官损伤发生的频率和程度则有差异。①中枢神经 系统: 缺氧缺血性脑病和颅内出 血; ②呼吸系 
统: 羊水或胎粪吸人综合征、肺出血以及急性肺损伤或急性呼吸窘迫综合 征等; ③心血管 系统： 
持续性肺动脉高压、缺氧缺血性心肌病，后者表现为各种心律失常、心力衰竭、心源性休克 
等; ④泌尿 系统： 肾功能 不全、 衰竭及肾静脉血栓形 成等: 找谢方面:低血糖或.高血糖、低钙 
血症及低钠血症、低氧血症、高碳酸血症或代谢性酸中 毒等; ⑥消化系 统:应 激性溃疡、坏死性 
小肠结肠炎及黄疸加重或时间延长等;⑦血液 系统 : dic (常在生后数小时或数天:内 .a 现)、血小 
板减少(骨髓缺血性损街可致骨髓抑制 ,5-7 后可逐渐恢复)。上述疾病的临床表现详见相关 
章节。 

【诊断】 

目前我国新生儿窒息的诊断多根据 Apgar 评分系统。但国内外多数学者认为，单独的 
Apgar 评分不应作为评估低氧或产时窒息以及神经系统预后的唯一指标，尤其是早产儿、存在其 
他严重疾病或母亲应用镇静剂时。因此,美国儿科学会 (AAP) 和妇产科学会 （ACOGM996 年共 
同制订了以下窒息诊断标准 :①胳 动脉血显示严重代谢性或混合性酸中毒, pH<7 ;(D Apgm. 评 
分0~3分,并且持续时间 >5分钟;③新生儿早期有神经系统表现,如惊厥、昏迷或肌张力低 下等； 
④出生早期有多器官功能不全的证据。 

[ 辅助检查】 

对宫内缺氧胎儿，可通过羊膜镜了解羊水胎粪污染程度或胎头露出宫口时取头皮血行血气 
分析，以评估宫内缺氧 程度; 生后应检测动脉血气，血糖、电解质，血尿素氮和肌酐等生化指标。 

【治疗】 

生后獻立即进行复苏及评估，.而不应延迟至1分钟 Apgar 评分后进行,并由产科医师、儿科 
医师、助产士 (师)及麻醉师共同协作进行。 

1 . 复苏方案采用周际公认的 ABCDE 复苏方案。① AUrway): 清理呼 吸道; ② B(hre a thing): 
建立呼吸彳③ C (circulation): 维持正常 循环; ④ D(d rU g S ): 药物 治疗; ⑤ E (evaluation): 评估。前7 
项最重要，其中 A 是根本, IB 是关键，评估贯穿于整个复苏过程中。呼吸，心率和血氧饱和度是 
窒息复苏评估的三大指标，并遵循_:评估4决策^措施,如此循环往复，直到完成复苏。 





应严格按照 A — B — C — D 步骤进行复苏，其步骤不能颠倒。大多数新生儿经过 A 和 B 
步骤即可复苏，少数则需要 A、B 及 C 步骤，仅极少数需 A、B、C 及 D 步骤才可复苏。 

2. 复苏步骤和程序（图 7-2) 根据 ABCDE 复苏方案，参考美国儿科学会 (AAP) 和美国心 
脏学会 （ANA) 编写的《新生儿窒息复苏教程》 （Kattwinkel J.Textbook of NeonatalResuscitation.6th 
ed.2010)， 复苏分以下几个 步骤： 

(1) 快速评估 ：出生 后立即用数秒钟快速 评估: ①是足月吗？②羊水清吗？③有哭声或呼吸 
吗？④肌张力好吗？以上任何一项为“否”，则进行以下初步复苏。 

(2) 初步复 苏:①保暖: 新生儿娩出后立即置于预热的辐射保暖台上，或因地制宜采取保暖 
措施，如用预热的毯 子嫫住 新生儿以减少热盘散失等。对于 VLBWI， 可生后不擦干，将其躯体 


是,与母亲在一起 


30 秒 . 保持体亂沿 irug (必耍! 
I 时).擦干令身.给予刺激 i 


足月吗？ 

羊水淸吗？ 

有呼吸或哭声吗？ 
肌张力好吗？ 


常规护理 
• 保持体温 
• 淸理气道(必要时） 
• 擦干 
• 评估 



图 7-2 新生儿窒息复苏步骤和程序 








•: 


第七章新生儿与新生儿疾病 


及四肢放在清洁的塑料袋内，或盖以塑料薄膜置于辐射保暖台。②摆好体 位:置 新生儿头轻微 
j 仰伸位(图 7-3) 。③清 理呼吸 道:肩 娩出前助产者用手挤出新生儿口咽、鼻中的分泌物。新生儿 
j 娩出后，立即用吸球或吸管 （1 2 F ■或 14F) 清理分泌物,先口咽，后鼻腔,吸净口、咽和鼻腔的黏液。 

但应限制吸管的深度和吸引时间 （10 秒)，吸引器的负压不应超过 lOOmmHgo 如羊水混有胎粪， 

| 且新生儿无活力,在婴儿呼吸前，应采用胎粪吸引管进行气管内吸引，将胎粪吸出。如羊水清或 
j 羊水污染，但新生儿有活力(有活力的 定义: 呼吸规则或哭声响亮、肌张力好及心率>100次/分)， 
则可以不进行气管内吸引。④擦 干:用 温热干毛巾快速擦干全身。⑤刺激 :用手 拍打或手指轻 
:弹患儿的足底或摩擦背部2次以诱发自主呼吸。以上步骤应在30秒内完成。 
j ( 3 )正压通气（图 7 _4):如新生儿仍呼吸暂停或喘息样呼吸，心率<100次/分，应立即正.压 
通气。无论足月儿或早产儿，正压通气均要在氧饱和度仪的监测指导下进行。足月儿可用空 
气复苏，早产儿开始给30%~40%的氧,用空氧混合仪根据氧饱和度调整给氧浓度，使氧饱和 
度达到目标值。正压通气需要 20~25 Cm H 2 O, 少数病情严重者需30 〜 40cmH 2 O,2-3 次后维持在 
j 20 ™H 2 O; 通气频率为 40-60 次/分(胸外按压时为30次/分)。有效的正压通气应显示心率迅 
速增快，以心率、胸廓起伏、呼吸音及氧饱和度作为评估指标。经30秒充分正压通气后，如有自 
主呼吸，且心率>100次/分，可逐步减少并停止正压通气。如自主呼吸不充分,或心率<100次/ 
分，须继续用气囊面罩或气管插管正压通气。 

⑷胸外心脏按压:如充分正压通气30秒后心率持续 <60次/分,应同时进行胸外心脏按压。 
用双拇指(图 7-5) 或示中指（图7,6)按压胸骨体下1/3处,频率为90次/分（每按压3次，正压 




或气管导管内注入，剂贷为 1 : 10 000肾上腺素0.3〜1.0«11化，5分钟后可重复1次=②扩容剂： 
给药30秒后，如心率<100次/分，并有血容毡不足的表现时，给予生理盐水，剂量为每次 lOmVkg, 
于10分钟以上静脉缓慢输注= 大盘 失血耑输入与新生儿交叉配血阴性的同型血。③碳酸氢钠： 
在复苏过程中一般不推荐使用碳酸氣钠： 

3. 复苏后监护与转运复苏后仍谣监测体温、呼吸、心率、血压、尿量、氧饱和度及窒息引起 
的多器官 损伤： 如并发症严重，耑转运到 NICU 治疗，转运中需注意保温、监护生命指标和予以 
必要的治疗 C 

【预后】 

窒息持续时间对婴儿预后起关键作用。因此，慢性宫内窒息、重度窒息复苏不及时或方法 
不当者预后可能不良。 

【预防】 

1. 加强围生期保健，及时处理高危妊娠 

2. 加强胎儿监护，避免胎儿宫内缺氧。 

3. 推广 ABCDE 复苏技术，培训产、儿、麻醉科医护人员。 

4. 各级医院产房内需配备复苏设备。 

5. 每个产妇分娩都应有掌握复苏技术的人员在场。 

第五节新生儿缺氧缺血性脑病 

新生儿缺氧缺血性脑病 （hypoxic-ischemic encephalopathy,HIE) 是指围生期窒息弓I起的部分 
或完全缺氧、脑血流减少或暂停而导致胎儿或新生儿脑损伤。其有特征性的神经病理和病理生 
理改变，以及临床上脑病症状。据统计，我国新生儿 Hffi 发生率约为活产儿的其中 
15% 〜 20%在新生儿期死亡，存活者中20%〜30%可能遗留不同程度的神经系统后遗症。因此， 
HIE 是引起新生儿急性死亡和慢性神经系统损伤的主要原因之一。 

【病因】 

缺氧是 HIE 发病的核心，其中围生期窒息是最主要的病因。此外，岀生后肺部疾患、心脏病 
变及严重失血或贫血等严重影响机体氧合状态的新生儿疾病也可引起 HIE。 

【发病机制】 

1. 脑血流改变当缺氧缺血为部分性或慢性时，体内血液出现重新分配，以保证心、脑的血 
液供应。随着缺氧时间延长，这种代偿机制丧失，脑血流最终因心功能受损、全身血压下降而锐 
减。遂出现第2次血流重新分配，即大脑半球血流减少，以保证代谢最旺盛部位，如基底神经节、 
脑干、丘脑及小脑的血供。大脑皮质矢状旁区及其下面的白质(大脑前、中、后动脉的边缘带)则 
易受损。如窒息为急性完全性，则上述代偿机制不会发生，脑损伤可发生在基底神经节等代谢 
最旺盛的部位，而大脑皮质不受影响，甚至其他器官也不会发生缺血损伤。这种由于脑组织内 
在特性的不同而具有对损害特有的高危性称选择性易损区 (selective vulnerability)。 足月儿的易 
损区在大脑矢状旁区的脑 组织; 早产儿的易损区则位于脑室周围的白质区。 

2. 脑血管自主调节功能障碍脑血管具有自主调节功能，但新生儿的自主调节功能较差， 
尤其是早产儿。缺氧缺血和高碳酸血症时可导致脑血管自主调节功能障碍，形成“压力被动性 
脑血流”，即脑血流灌注随全身血压的变化而波动。当血压高时，脑血流过度灌注可致颅内血管 
破裂 出血； 当血压下降、脑血流减少时，则引起缺血性脑损伤。 

3. 脑组织代谢改变葡萄糖是人类脑组织能董的最主要来源，但脑组织储存糖原很少。正 
常情况下，85% 〜 95%的脑组织能量由葡萄糖氧化而来，仅5%~15%的葡萄糖通过无氧酵解转化 
为乳酸。有氧代谢时每分 F 葡萄糖产能是无氧酵解时的19倍。缺氧时，由于脑组织无氧酵解 




增加，组织中乳酸堆积、能量产生急剧减少，最终因能量衰竭，出现一系列使损害 进一步 恶化并 
导致脑细胞死亡的瀑布样反 应:① 细胞膜上钠-钾泵、钙泵功能不足，使 Na + 、 水进入细胞内，造 
成细胞毒性脑 水肿; (DCa 2+ 通道开启异常，大量 Ca 2+ 进人细胞内，导致脑细胞不可逆的损害，同 
时还可激活某些受其调节的酶，引起胞浆膜磷脂成分分解，从而进一步破坏脑细胞膜的完整性 
及通 透性; ③当脑组织缺血时， ATP 降解，腺苷转变为次黄嘌呤，当脑血流再灌注期重新供氣，次 
黄嚷呤在次黄嘌呤氧化酶的作用下产生氧自 由基; ④能量持续衰竭时，兴奋性氨蕋酸，尤其是谷 
氨酸在细胞外聚积产生毒性作用，进一步诱发上述生化反应，引起细胞内 Ca 2+ 超载，向由基生成 
增多，以及脑血流调节障碍等相继发生，最终导致脑细胞水肿、凋亡和坏死 

【病理学改变】 

病变的范围、分布和类型主要取决于损伤时脑成熟度、严重程度及持续时间。①脑水 肿：为 
早期主要的病理 改变; ②选择性神经元死亡（包括凋亡和 坏死） 及梗 死：足 月儿主要病变在脑灰 
质，包括脑皮质（呈层状坏死)、海马、基底节、丘脑、脑干和小脑半球，后期表现为软化、多货性变 
或瘢痕 形成; ③出 血:包 括脑室、原发性蛛网膜下腔、脑实质 出血; ④早产儿主要表现为脑室阆围 
白质软化 (periventricular Ieukomalacia, PVL) 和脑室周围-脑室内出血： PVL 包括局灶性和弥漫性， 
前者主要位于侧脑室的额部、体部和枕部三角区，包括诞性和非诞性病变，其中非拖•性病变是临 
床上最常见的形式，而囊性病变是更严重的损伤形式。 

【临床表现】 

根据意识、肌张力、原始反射改查、有无惊厥、病程及预后等，临床上分为轻、中、重二:度（表7-5)。 


表 7-5 HE 临床分度 


分度 

轻度 

中度 

重度 

意识 

激惹 

嗜睡 

昏迷 

肌张力 

正常 

减低 

松软 

原始反射 




拥抱反射 

活跃 

减弱 

消失 

吸吮反射 

正常 

减弱 

消失 

惊厥 

可有肌阵挛 

常有 

有,可呈持续状态 

中枢性呼吸衰竭 

无 

有 

明显 

瞳孔改变 

扩大 

缩小 

不等大，对光反射迟钝 

EEG 

正常 

低电压，可有痫样放电 

爆发抑制,等电位 

病程及预后 

症状在72小时内 

症状在14日内消失，可 

数天至数周死亡，症状可持续数周， 

__ 

消失,预后好 

能有后遗症 

病死率高，存活者多有后遗症 


急性损伤•病变在两侧大脑半球者，症状常发生在生后24小时内，其中50%〜70% n]" 发牛惊 
漱，特别是足月儿，惊厥最常见的表现形式为轻微发作型或多灶性阵挛型，严重#为强莨哦，同 
时的丨- .'1- I! ■ 柄变在脑 F . 丘脑者，可出现中枢性呼吸衰竭、瞳孔缩小或 

扩大.颂阁性惊厥等脑干症状，并盅常在 24-72 小时病情恶化或死亡。少数患儿在宫内 d 发生 
缺血缺氣性脑损伤，出生时 Apgar 评分可正常，多脏器受损不明显，但生后数周或数月逐渐出观 
神经系统受损症状： 

【辅助检查】 

1. 血生化检查1血气分析：出生时取脐血行血气分析，了解患儿宫内缺氧状况血清 
隣酸肌酸激酶同「.酶 (rreatinft kinase,CPK-BE).; 主要存在于脑和神经组织中， IF •:常值 <101)/1,, 脑 
组织受损时血和脑脊液均可升高③ 神经 允特异性稀醇化酶 （ neu ron-spftcifir em.lasf* , i\SF )： f ： 
要存在于神经元，正常值 <6fJig/L, 神经元受损时血浆中此酶活性升高, 




2. 脑影像学检查① B 超：興 有无创、价廉、可在床边操作和进行动态随访等优点，有助于 
了解脑水肿、基底核和斤.脑、脑室内及其周围出血等病变，但对矢状旁区损伤不敏感=可在 HIE 
病程早期 (72 小时内 ) 进行,并动态 监测。 ② CT: 有助于了解颅内出血的范围和类型，对于脑水肿、 
基底核和丘脑损伤、脑梗死等有一定的参考 作用： 最适检查时间为生后4~7天。但不能床边检 
查,且有放射线损伤-③磁共振成像 （MRI)： 无放射线损伤.对脑灰质、白质的分辨率异常清晰， 
且轴位、矢状位及冠状位成像，能淸晰显示 B 超或 CT 不易探及的部位，对于矢状旁区损伤尤为 
敏感，为判断足月儿和早产儿脑损伤 的类型 、范围、严重程度及评估预后提供了重要的影像学信 
息。弥散加权磁共振 （rliffusion weighted imaging,DWI) 对早期缺血脑组织的诊断更敏感(: 

3. 脑电生理检查①脑 电图： H[E 表现为脑电活动延迟(落后于实际胎龄)、异常放电，背景 
活动异常(以低电压和爆发抑制为主)等：应在生后1阛内检查，可客观反映脑损害的严重程度、 
判断预后，以及有助于惊厥的诊断：②振幅整合脑电图 UEEG): 是常规脑电图的一种简化形式， 
具有简便、可床边连续监测危 m 新生儿脑功能等优点，评估 HIE 程度及预测预后。 

【诊断】 

①有明确的可导致胎儿宫内窘迫的异常产科病史，以及严重的胎儿宫内窘迫表现[胎心 
<100次/分，持续5分钟以卜.和(或)羊水 ni 度污染 ] ，或者在分娩过程中有明显窒 息史; ②出生 
时有重度窒息，指 Apgai. 评分1分钟矣3分，并延续至 5 分钟时仍在5分和(或）出生时脐动脉血 
气 pH ^7.00 :③出生后不久出现神经系统症状，并持续至24小时以上，如意识改变（过度兴奋、 
嗜睡、昏迷)、肌张力改变（增高或减弱)、原始反射异常(吸吮、拥抱反射减弱或消失)，病重时可有 
惊厥、脑干症状 （ 呼吸节律改变、瞳孔改变、对光反射迟钝或消失）和前囟张力 增高; ④排除电解 
质紊乱、颅内出血和产伤等原因引起的抽搐，以及宫内感染、遗传代谢性疾病和其他先天性疾病 
所引起的脑损伤:.同时具备以 t 4条者可确诊，第4条暂时不能确定者可作为拟诊病例。目前 
尚无早产儿 HIE 诊断标准: ■ 

【治疗】 

1. 支持疗法①维持良好的通气功能是支持疗法的中心，保持 PaO 2 >60 〜 80mmHg、PaC0 2 
和 pH 在正常范围 t 根据血气给予不同方式的氧疗，严重者可选用机械通气、 NO 吸人，但应避免 
Pa0 2 过高或 PaC0 2 过低。②维持脑和全身良好的血流灌注是支持疗法的关键措施，避免脑灌注 
过低或过高。低血压可用多巴胺 2\W(kg.min)， 也可同时加用等剂量的多巴酚丁胺。③维持 
血糖在正常高值 [446 〜 5.55mmol/L(75~100mg/cn)], 以提供神经细胞代谢所需能源。 

2. 控制惊既 A 选苯巴比妥 .fARh;: 为 20mp/ko. r 15〜3()分钟邡脉滴入，& 

厥，I小时后可加 10mg/kgc 12-24 小时后给维持每日 3~5mg/kg c 肝功能不良者改用苯妥英 
钠,剂1：同苯巴比妥：顽冏性抽搐者加用地西泮，每次 0.1~0.3mg/kg 静脉 滴注; 或加用水合氯醛 
50mg/kg 灌肠. 

3. 治疗脑水肿避免输液过盘是预防 和治疗 脑水肿的基础，每日液体总蛩不超过 60~80ml/kg : 
颅内压增高时.苘选利尿剂呋塞米，每次 0.5 〜 lmg/kg, 静脉注射;严重者可用20%甘露醇，每次 
0.25 〜 0.5g/kg， 静脉注射，每 6-12 小时1次，连用3彳天.-—般不主张使用搪皮质激素。 

4. 亚低温治疗是一项有前景的治疗措施:.目前_内外已用于临床，其安全性、疗效已经 
得到初步肯定-应于发病6小时内治疗，持续 48-72 小时 

5. 新生儿期后治疗病情稳定后尽早行智能和体能的康复训练.有利于促进脑功能恢复 • 
减少后遗症 

【预后和预防】 

本病预病情严敢种度，抢救垦否正确、及时竹又制,_••■， 小, uuv iui , ; .<i I ?;： -A 
問叩㈣:！ I I'-!• Ifni'j (Vk-nw ■>； :' 7 | 片常留有不同程度的运动 

和智力障碍，镟痫等 n •遗症积极推广新法:复苏，防繪預生期窒息是预防本病的牛:要方法 












第六节新生儿颅内出血 

新生儿烦内出血 （intracranial haemorrhage of the newborn) 是新生儿期常见疾病，尤其是早产 
儿，也是严重脑损伤的常见形式。其病死率高，严重者常留有神经系统后遗症。 

【病因和发病机制】 

1. 早产胎龄32周以下的早产儿，在脑室周围的室管膜下及小脑软脑膜下的颗粒层均留 
存胚始生发基质 (germinal matrix,GM) C 该结构有以下几个特 点:① 脑血流缺乏自主调节功能， 
呈压力被动性脑血流，即动脉压力升高时，脑血流量增加，导致毛细血管破裂出血；当动脉压力 

. 降低时， S 血流量减少，引起毛细血管缺血性损伤出血 = ②该组织是一未成熟的毛细血筲网，其 
： 血管壁仅有一层内皮细胞.缺少胶原和弹力纤维支撑，易于破损。③ GM 血管壁的内皮细胞富 
: 含线粒体，耗氧量大，对缺氧及酸中毒十分敏感 e 当血流动力学发生变化或窒息缺氧、酸中毒时. 
可骑&细 fliW 破引起出血 t 小》脉系统”宇形 M 路汇聚㈣ ，: I i: 这沖 
特殊走向，易引起血流缓慢或停滞、毛细血管床压力增加而致出血。⑤该部位纤维溶解蛋活 
性增加。32周以后 GM 逐步退化形成神经胶质细胞，构成生后脑白质的基础。 

2. 缺血缺氧窒息时低氧血症、高碳酸血症可损害脑血流的自主调节功能,形成压力被动 
I 性脑血流以及脑血管扩张，引起血管内压增加，毛细血管 破裂; 或静脉淤滞、血栓形成,脑静脉血 
!管破裂出血。 

j 3 . 外伤主要为产伤所致，如胎位不正、胎儿域大:、产程延长等使胎儿头部过分受压，或使 
用高 位产铕 ■，胎头吸引器、急产、臀牵引等机械性损伤均可使天幕、大脑镰撕裂和脑表浅静脉破 
胃而导致55膜下出血。其他如头皮静脉穿刺、吸痰、搬动、气管插管等频繁操作或.机械通气时呼 
吸机参数设置 不当等 可造成 头部趙 赞爱压、脑血流动力学突然改变或自主调节受损，引起毛細 
血管破裂而 1(J|。 

4. 其他新生儿肝功能不成熟、凝血因子不足，或患其他 辑血性 疾病，如同族免疫性或自身 
| 免■疫性血小板减少性紫癜，或母孕期使用苯妥英钠、苯巴比妥、利福平等药物弓I起新生儿血小板 
或凝血因子 减少; 不适当地输人碳酸氢钠、葡萄糖酸钙、甘露醇等高渗溶液，可导致毛细血管破裂。 

【临床表现】 

主要与出血部位和出血量有关，轻者可无症状,大量出血者可在短期内病情恶化而死亡。 
常见的症状与体征有:①神志改变:激惹、嗜睡或 昏迷; ②呼吸改变:增快或减慢，不规则或 暂停； 

|_③颇内压力增 高:前 囟隆起、血压增高、抽搐、角弓反张、脑性 尖叫; ④眼征 :凝视 、斜视、眼球震颤 
等; ⑤瞳 孔: 不等大或对光反射消失;⑥肌张力 ：增高 、减弱或 消失; ⑦其他 :不 明原因的苍白、贫 
血和黄疽 = 

根据颅内出血部位不同,临床上分为以下几种 类型： 

1. 脑室周围-月凶室内出血 (periventricular-intraventricular haemorrhage , PVH-IVH ) 是早产 
JL 烦内出血中常见的一种类型。主要见于胎龄小于32周、体重低于 1500g 的早产儿，且胎龄 
越小，发病率越高，足引起 V. 产儿死亡和伤残的主要原因之一。据统汁,20世纪80年代，出生 
! 体重 <1500 S 的早产儿发病率高达40%〜50%。近年来，由于产前皮质类固醇和出生后表面活 
| 性物质的应用， PVH-IVH 发病率已明显降低。2%~3%的足月儿也可发生 PVH-IVH 出血，其中 
50^60%的出血来自室管膜下 GM, 其余则源 f 脉络丛,根据头颅影像学检查分为4级：I 级: 
室管膜下生发基质 出血； n 级 :脑室 内出血，但无脑室 扩大； m 级 :脑室 内出血伴脑室 扩大； iv 级： 
脑室1/大 fllh, , I |丨损伤基 is 血性梗死。出血2 fe 的时间50%在出生后第1天,90%在出生 
| 后72小时内,仅少数发病会更晚。预后主要取决于 PVH-IVH 的严重程度及是否合并其他病变。 

I ~ n 级出血大部分预后相对 良好； IMV 级出血者死亡率较高，伴有出血性梗死者死亡率高达 



50%。侧脑室血液或小凝块可引起脑脊液循环通路阻塞，导致梗阻性脑积水，致使脑实质受压、脑 
皮质变薄。临床上出现头围迅速增大、前囟饱满、颅缝分离，并遗留智力、运动发育障碍等后遗症。 

2. 原发性蛛网膜下腔出血 （primary subarachnoid haemorrhage ， SAH) 出血原发部位在蛛网 
膜下腔内，不包括硬膜下、脑室内或小脑等部位出血后向蛛网膜下腔扩展。此种岀血类型在新 
生儿十分常见，尤其是早 产儿: SAH 与缺氧、酸中毒、产伤等因素有关。由于岀血常为缺氧引起， 
蛛网膜下腔的毛细血管内血液外渗，而非静脉破裂，故大多数出血量少，无临床症状，预后良好； 
部分典型病例表现为生后第2天抽搐，但发作间歇正常。极少数病例大量出血，引起反复中枢 
性呼吸暂停、惊厥、香迷，于短期内死亡=主要的后遗症为交通性或阻塞性脑积水= 

3. 脑实质出血 （intraparenrhymal haemorrliage , IPH) 常见于足月儿，多因小静脉检塞后毛 
细血管内压力增高、破裂而出血：由于出血部位和蛩不同，临床症状差异很大 s 少量点片状 
出血，临床上可无明显 症状： 如出血部位位于脑干.早期可发生瞳孔变化、呼吸不规则和心动 
过缓等，前囟张力可 不高： 出血部位可液化形成缒肿.如诞胖与脑室相通，称为脑穿通性囊肿 
(porencephalic cystic 主要后遗症为脑性瘫痪、癤痫和智力或运动功能发育迟缓。由于支配下肢 
的神经传导朿邻近侧脑室，向外依次为躯干、上肢、面部神经的传导束，因此下肢运动障碍较多见。 

4. 硬膜下出血 （subdural hemorrhage,SDH) 是产伤性颅内岀血最常见的类型，多见于足月 
巨大儿，或臀位异常难产、高位产钳助产儿=由于机械损伤使硬膜下血窦及附近血管破裂而发 
生出血。近年来由于产科技术提高，其发生率已明显下降。出血量少者可无 症状； 出血量较多 
者一般在出生24小时后出现惊厥、偏瘫和斜视等神经系统症状。严重的小脑幕、大脑镰撕裂和 
大脑表浅静脉破裂导致严重后颅凹出血，可引起脑干压迫症状，患儿在出生后数小时内死亡。 
也有在新生儿期症状不明显，而数月后发生慢性硬脑膜下积液的病例。 

5. 小脑出血 （cerebellar hemorrhage,CH) 包括原发性小脑出血，脑室内或蛛网膜下腔出血 
扩散至小脑，静脉岀血性梗死，以及产伤引起小脑撕裂4种类型。多见于胎龄小于32周、体重 
低于 1500g 的早产儿，或有产伤史的足月儿。临床症状与病因和出血量有关。严重者除一般神 
经系统症状外，主要表现为脑干压迫症状,可在短时间内死亡。预后较差，尤其是早产儿。 

【诊断】 

病史、症状和体征可提供诊断线索，但确诊需靠头颅影像学检查。头颅 B 超对颅脑中心部 
位病变分辨率高，且可床边进行，因此成为 PVH-IVH 的特异性诊断手段，应为首选，并在岀生后 
尽早进行，1周后动态监测。蛛网膜下腔、后颅窝和硬膜外等部位出血 B 超不易发现，需行 CT、 
MRI 检查，尤其后者，是确诊各种颅内出血、评估预后的最敏感的检测手段。当需与其他引起中 
枢神经系统的疾病鉴别时，可行脑脊液检查。颅内岀血时镜下可见皱缩红细胞，蛋白含量明显 
升高，严重者在出血后24小时内脑脊液糖含量降低， 5 ~10天最明显，同时乳酸含量低。 

【治疗】 

1 . 支持疗法保持患儿安静，尽可能避免搬动、刺激性操作，维持正常的 Pa0 2 、PaC0 2 、pH 、 
渗透压及灌注压。 

2. 止血可选择使用维生素 K,、 酚磺乙胺 (ethamsylate)、 巴曲酶 (mptilase), 酌情使用新鲜冰 
冻血浆。 

3. 控制惊厥见本章第五节。 

4. 降低颅内压有颅内压力增高症状者用呋塞米，每次 0.5~lmg/kg, 每日2~3次静脉注射： 
中枢性呼吸衰竭者可用小剂 M 甘露醇，每次 0.25 〜 0.5 g /kg. 每6〜8小时I次，静脉注射、. 

5. 脑积水乙酷嗤胺 （arHaznlamide) 可减少脑脊液的产生，每日 10~30mg/(kg.c0, 分2〜3 
次 I I服，疗程+超过2周 M m 级以I: PVII-IVH 并确沴存梗附性_枳水进行性增大者， 
可干病情稳定后（生后2周左右)连续腰椎穿刺，每 W 或隔 H 1次，总疗程一般为2周至1 个月。 
( hi 述2种//法尚 o 仪 麵性脑 九孜， n " 刪卜偏常⑴的泞法 Wiv 令- 


I 腹腔分流术，或顶骨帽状腱膜下埋置储液器 （ Ommaya reservoir), 以缓解脑室内压力。 

| 【预后】 

I 主要与出血部位、出血量、胎龄及其他围生期因素有关。早产儿以及 in、IV 级 PVH-IVH、 慢 

I性缺氧、脑实质大量出血预后差，幸存者常留有不同程度的神经系统后遗症。 

【讎】 

I 1. 做好孕妇保健工作，避免 早产; 提高产科技术，减少围生儿窒息和 产伤; 对患有出血性疾 
病的孕妇及时给予治疗。 

2. 提高医护质量，避免各种可能导致医源性颅内出血的因素。 

(常立文） 

第七节胎粪吸入综合征 

胎舞吸入综合征 (meconium aspiration syndrome , MAS) 或称胎異吸入性肺炎，是由于胎儿在 
宫内或产时吸入混有胎粪的羊水而导致，以呼吸道机械性阻塞及化学性炎症为主要病理特征， 

!以生后出现呼吸窘迫为主要表现的临床综合征。多见于足月儿或过期产儿。分娩时羊水混胎 
j 幾的发 生率为8% 〜 25%，其中约5%发生 MAS。 

, 【病因和病理生理】 

1. 胎粪吸入若胎儿在宫内或分娩过程中缺氧，使肠道及皮肤血流量减少，继而迷走神经 
j 兴奋，最终导致肠壁缺血痉挛，肠蠕动增快，肛门括约肌松弛而排出胎粪。与此同时，缺氧使胎 
I 儿产生呼吸运动（即喘息)，将胎粪吸入气管内或肺内，或在胎儿娩出建立有效呼吸后，将其吸入 
1 肺内。 MAS 发生率与胎龄有关，如胎龄 >42周，发生率 >30%，胎龄 <37周，发生率 <2%,胎龄不 
| 足34周者极少有胎粪排入羊水发生。 

2_不均匀气道阻塞和化学性炎症 MAS 的主要病理变化是由于胎粪机械性阻塞呼吸道所 
致: ①肺 不张: 部分肺泡因其小气道被较大胎粪颗粒完全阻塞，其远端肺泡内气体吸收，引起肺 
( 不张，使肺泡通气/血流降低，导致肺内分流增加，从而发生低氧血症。②肺 气肿: 黏稠胎粪颗粒 
不完全阻塞部分肺泡的小气道，则形成“活瓣，’，吸气时小气道扩张，使气体能进人肺泡，呼气时 
I 因小气道阻塞，气体不能完全呼岀，导致肺气肿，致使肺泡通气量下降，发生 co 2 潴留； 若气肿的 
!肺泡破裂则发生肺气漏，如间质气肿、纵隔气肿或气胸等。③正常肺 泡:部 分肺泡的小气道可无 
胎_，但该部分肺泡的通换气功能均可代偿性增强。由此可见， mas 的病理特征为不均匀气道 
I阻塞，即肺不张、肺气肿和正常肺泡同时存在，其各自所占的比例决定了患儿临床表现的轻重。 

因胆盐是胎粪的组成之一，除引起上述呼吸道阻塞外，胎粪吸入后 12-24 小时也可刺激局部肺 
| 组织引起化学性炎症和间质性水肿，进一步加重通换气功能障碍。胎粪尚冇利于细菌生长，故 MAS 
也可继发细菌感染。此外，胎粪可使 PS 灭活，减少 SP-A 及 SP-B 的产生，其对 PS 的抑制程度与吸 
1 人的胎粪擞相关，因此， MAS 时， PS 减少，肺顺应性降低，肺泡萎陷进一步影响肺泡的通换气功能。 

3 肺动脉高压在胎粪吸人所致的肺不张、肺气肿及化学性炎症，以及 PS 灭活等基础 
1 々屮㈠ '.i m ㈣ M、 动⑽ Mm), A 的缺藏坏罕汙致血管 乎滑 
㈣巧〖，肺动脉阻力増加，々心 rn 力升高，当右心房乐力超过左心房时，即发生卵圆孔水平的右 
向左 分流; 肺血管阻力持续增加，使帅动|冰;獨巧， q 帅动时循坏动脉压:，使已功能性 
关闭或尚未关闭的动脉导管发生导管水平的右向左分流，即新生儿持续肺动脉高压 （persistent 
pulmonary hypertension of newborn,PPHN) C MAS 导致 PPHN 的确切机制仍未完全清楚，除肺小 
动脉平滑肌改变外，产前肺细小动脉改变和生后的肺血管适应不良 n_J •能也参 句发病 过程， 

【临床表现】 

1. 吸入混有胎粪的羊水是诊断的必备条件。①分娩时可见羊水混有胎粪;②患儿皮肤、胳 




第七章新生儿与新生儿疾病 


FP 指（趾）甲床留有胎粪污染的 痕迹; ③口、舁腔吸引物中含有 胎粪; ④气管插管时声门处或气 
勾吸引物可见胎粪 （ 即可确诊)。 

2. 呼吸系统表现胎粪吸入患儿早期主要表现为呼吸道梗阻，但症状轻重与吸入羊水的性 
(混悬液或块状胎粪等）和 M 的多少密切相关=若吸入少量或混合均匀的羊水，可无症状或症 
轻微; 若吸入大 M •或黏稠胎粪者，可致死胎或生后不久即死亡。患儿常于生后开始出现呼吸 
L 白.，表现为呼吸急促（通常 >60次/分)、宵紫、毋翼扇动和吸气性三凹征等，少数患儿也可出现 


若呼吸困难突然加重，靑紫明显,听诊呼吸音明显减弱，应疑似气胸的发生。 

3. PPHN 多发生于足月儿。在 MAS 患儿中，约1/3可并发不同程度的 PPHNc 主要表现为 
持续而严重的靑紫,其特点 为：舀 FiO 2 >0.6, 发绀仍不能 缓解; 哭闹、哺乳或躁动时发绀 加重; 青 
紫程度与肺部体征不平行（发绀重，体征轻)。部分患儿胸骨左缘第2肋间可闻及收缩期杂音，严 
重者可出现休克和心力衰竭： 

青紫是 PPHN 最主要的临床衷现，但常需与先天性心脏病或严重肺部疾病所导致的青紫相 
鉴别，如下试验以资鉴别 :①髙 氧试验 (hyperoxia test): 吸人纯氧15分钟，如动脉氧分压 (Pa0 2 : 
或经皮血氧饱和度 （ TcS 0 2 ) 较前明显增加,提示为肺实质 病变; PPHN 和青紫型先天性心脏病则 
无明显增加。②动脉导管前、后血氧差异 试验: 比较动脉导管前(右桡动脉或颞动脉)和动脉导管 
后(左桡动脉、脐动脉或下肢动脉）的？《0 2 或1>50 2 ，若动脉导管前、后 Pa0 2 差值 >15mmHg(2kPa: 
或 TcS0 2 差值 >4%,表明动脉导管水平有右向左分流。若无差值也不能除外 PPHN, 因为也可有 
卵圆孔水平的右向左分流。③高氧-高通气试验 (hyperoxic hyperventilation test): 经气管插管纯 
氧复苏囊通气，频率为60~80次/分，通气 10-15 分钟，若 Pa0 2 较通气前上升 30mmHg(4kPa) 或 
TcS0 2 上升8%,则提示 PPHN 存在。 

此外，严重 MAS 可并发红细胞增多症、低血糖、低钙血症、 HIE、 多器官功能障碍及肺出血等 3 

[ 辅助检查] 

1 . 实验室检查动脉血气分析示 pH 下降， Pa0 2 降低， PaC0 2 增高; 还应进行血常规、血糖、 
血钙和相应血生化检查,气管内吸引物及血液细菌学培养。 

2. X线检查两肺透过度增强伴有节段性或小叶性肺不张，也可仅有弥漫性浸润影或并发 
纵隔气肿、气胸等（阁7-7、图7-8)。上述改变在生后12〜24小时更为明显。但部分 MAS 患儿其 
胸片的严重程度与临床表现并非呈正相关。 








3. 超声波检查彩色多普勒可用于评估和监测肺动脉的压力，若探测到动脉导管或卵圆孔 
| 水平的右向左分流，以及三尖瓣反流征象，更有助于 PPHN 的诊断。 

【治疗】 

1. 促进气管内胎粪排出对病情较重且生后不久的 MAS 患儿，可气管插管后进行吸引，以 
!减轻 MAS 引起的气道阻塞。动物实验的结果证实，即使胎粪被吸人气道4小时后，仍可将部分 
I胎粪吸出。 

2. 对症治疗 

⑴氧 疗：当 PaO 2 <50ramH g (6.7kP a ) 或 TcSO 2 <90% 时,应依据患儿缺氧程度选用不同的吸 
I氧方式,如鼻导管、头罩、面罩等，以维持 Pa0 2 50~80mmHg(6.7~10.6kPa 域 TcS0 2 90%~95%为宜。 

(2) 机械通气治 疗:若 患儿已符合上机标准，应尽早进行机械通气治疗（见本章第/V节)。对 
I于 MAS 常采用相对较高的吸气峰压、足够的呼气时间，以免气体滞留。对于常频呼吸机治疗无 
效或有肺气漏,如气胸、间质性肺气肿者,高频通气可能效果更佳。 

_(3)纠正酸中 毒:① 纠正呼气性酸 中毒: 可经口、鼻或气管插管吸引，保持气道通畅，必要时 
!进行正压通气;②预防和纠正代谢性酸中 毒:纠 正缺氧，改善循环，对于严重的酸中毒，应积极去 
除病因，在保证通气的前提下酌情使用碱性药物。 

(4) 维持正常循环：出现低体温、苍白和低血压等休克表现者,应选用生理盐水或血浆、全 
' 血、白蛋白等进行扩容，同时静脉滴注多巴胺和（或)多巴酚丁胺等。 

(5) 其他: ①限制液体入量:严重者常伴有脑水肿、肺水肿或心力衰竭，应适当限制液体人 
量。②抗 生素: 对目前是否预防性应用抗生素仍存争议,但有继发细菌感染者，常选择广谱抗生 
素，并进一步根据血、气管内吸引物细菌培养及药物敏感试验结果调整抗生素。③肺表面活性 
物质 :由于 MAS 患儿内源性 PS 舍成分泌障碍，近年来证实补充外源性 PS 可取得较好疗效，特 
别是 PS 联合高频通气、 N0 吸人效果更佳，但确切结果仍有待进一.步.证实。④肺气漏治 
疗 :少量 气胸不需处理可自行吸收。但对张力性气胸,应紧急胸腔穿刺抽气，可_耷即改善症状， 
然后根据胸腔内气体的多少，必要时行胸腔闭式引流。⑤其他:保温、镇静，满足热量需要，维持 
血糖和血清离子正常等。 

3 - PPHN 治疗去除病因至关重要。 

⑴碱化 血液: 是治疗 PPHN 经典而有效的方法之一。过去采用 A 工呼吸机进行高通气，以 
| 维持动脉血气: pH 7.45-7.55 , PaC0 2 25~35mmHg(3.3-4.7kPa),Pa0 2 80~lOOmmHg(10.6-13.3kPa) 
或 TcS0 2 96%~98%, 从而降低肺动脉压力。但由于低碳酸血症可能会增加早产儿脑室周围白质 
软化的发生机会，近年来多主张 p H7.30~7.40,P a C0 2 40~50mraHg(5.3~6.6kP a ),T c S0 2 90%~95%。 
此外，静脉应用碱性药物,如碳酸氢钠,对降低肺动脉压也有一定疗效,但临床已不采用。 

(2) 血管扩张剂 :静脉 注射妥拉唑啉虽能降低肺动脉压,但也引起体循环压相应或更严重的 
下降,鉴于妥拉唑啉可使肺动脉和体循环压同时下降,其压力差较前无改变甚或加大,故非但不 
能减少反而可能增加右向左分流，目前临床已很少应用。近年来，磷酸二酯酶抑制剂，如西地那 
非、米力农等,可选择性扩张肺血管，被应用于临床治疗新生儿 PPHN 也取得了一定疗效，但有 
I关其有效性及安全性还需要大量的临床资料去证实。 

⑶一氧化氮吸人 (inhaled nitric oxide,iNO)：NO 是血管舒张因子，由于 iNO 的局部作用，使 
肺血管平滑肌舒张，肺血管阻力 F 降，肺循环血流增加，逆转肺泡通气/血流失调，迅速改善肺氧 
合，而动脉血«不受影响，有关其治疗 PPHN 的有效性，目前国内外已有大量文献报道，多数认 
为若联合高频震荡通气效果更佳 

⑷其 他:在 PPHN 的濟疗中，高频震荡通气取得了一定效果，体外膜肺 （ECMO) 对严重 
! mas . (并发 PPHN) 疗效较好，但价格昂贵，人员及设备要求高。此外,液体通气尚在试验中。.目 
前尚没有报道使用 CPAP'MII. 治疗 PPHN。 


积极防治胎儿宫内窘迫和产时 窒息; 对羊水混有胎粪，应在胎儿肩和胸部尚未娩岀前清理 
鼻腔和口咽部胎粪。通过评估，如新生儿有活力(有活力的 定义: 呼吸规则，肌张力好，心率>100 
次/分)，可进行观察,不需气管插管吸引，如无活力，应立即气管插管，将胎粪吸岀。不能确定是 
否有活力时，一般应气管插管进行吸引=在气道胎粪吸出前一般不应进行正压通气。 

第八节呼吸窘迫综合征 

新生儿呼吸窘迫综合征( respiratory distress syndrome , RDS 堤由于肺表面活性物质 (pulmonary 
surfactant,PS) 缺乏所致，为生后不久岀现呼吸窘迫并进行性加重的临床综合征。由于其病理上 
有肺透明膜的改变，故又称为肺透明膜病 (hyaline membrane disease,HMD)。 多见于早产儿，胎 
龄越小，发病率越高。 

【PS 成分与产生】 

PS 是由II型肺泡上皮细胞合成并分泌的一种磷脂蛋白复合物，磷脂约占80%，其中磷 
脂酰胆碱，即卵磷脂 （phosphatidyl C holin，PC 即 kithhi)， 是起表面活性作用的重要物质。孕 
18~20周开始产生，继之缓慢上升,35~36周迅迚增加达肺成熟水平。其次是磷脂酰甘油 
(phosphatidylglycerol , PG),26-30 周前浓度很低，而后与 PC 平行升高，36周达高峰，随后下降， 
足月时约为高峰值的1/2。此外尚有其他磷脂，其中鞘磷脂 (sphingomyelin) 的含量较恒定，只 
在28~30周出现小高峰，故羊水或气管吸引物中 L/S(lecithin/sphingomyelin) 值可作为评价胎儿 
或新生儿肺成熟度的重要指标。 PS 中蛋白质约占13%，其中能与 PS 结合的蛋白质称为表面活 
性物质蛋白 （surfactant protein,SP)， 包括 SP-A 、 SP-B 、 SP-C 和 SP-D 等，可与磷脂结合，增加其表 
面活性作用。 PS 覆盖在肺泡表面，降低其表面张力，防止呼气末肺泡萎陷，以保持功能残气量 
(functional residual capacity ， FRC), 稳定肺泡内压和减少液体自毛细血管向肺泡渗出。 

【病因和发病机制】 

1959年， Avery 及 Mead 首次发现，新生儿 RDS 是由于 PS 缺乏所致，与肺上皮细胞合成分泌 
PS 不足密切相关。对于肺解剖结构尚未发育完成的早产儿，其胎龄越小， PS 的量也越低，肺泡 
表面张力增加，呼气末 FRC 降低，肺泡趋于萎陷。故其肺功能异常主要表现为肺顺应性下降，气 
道阻力增加，通气/血流降低，气体弥散障碍及呼吸功增加。从而导致缺氧和因其所致的代谢性 
酸中毒及通气功能障碍所致的呼吸性酸 中毒； 由于缺氧及酸中毒使肺毛细血管通透性增高，液 
体漏出，使肺间质水肿和纤维蛋白沉着于肺泡表面，形成嗜伊红透明膜，进一步加重气体弥散障 
碍，加重缺氧和酸中毒，并抑制 PS 合成，形成恶性循环。此外，严重缺氧及混合性酸中毒也可导 
致 PPHN 的发生。 

糖尿病母亲婴儿 （infant of diabetic mother,IDM) 也易发生此病，是由于其血中高浓度胰岛素 
能拮抗肾上腺皮质激素对 PS 合成的促进作用，故 IDM 的 RDS 发生率比正常增加5~6倍。在 
分娩未发动时行剖宫产，由于缺乏宫缩，儿茶酚胺和肾上腺皮质激素的应激反应较弱，影响 PS 
的合成分泌，故择期剖宫产儿 RDS 的发生率也较高。围生期窒息、低体温、前置胎盘、胎盘早剥 
和母亲低血压等所致的胎儿血容量减少，均可诱发 RDSo 此外，研究还发现，少数患儿 SP-A 或 
SP-B 基因变异或缺陷， PS 不能发挥作用，此类患儿，不论足月还是早产，均易发生 RDSo 

【临床表现】 

生后不久（一般6小时内）出现呼吸窘迫，主要表现为呼吸急促 （ >60次/分)是为增加肺泡 
通气量，代偿潮气量的 减少; 鼻翼扇动为增加气道横截面积，减少气流阻力；呼气呻吟是因呼气 
时声门不完全开放，使肺内气体潇留产生正压，防止肺泡 萎陷; 吸气性三凹征是辅助呼吸肌参与 
的结果，以满足增加的肺扩 张座; 青紫是由于氧合不足，常提示动脉血中还原血红蛋白 >50g/L.. 




呼吸窘迫呈进行性加重是本病的特点。严重时表现为呼吸浅表，呼吸节律不整、呼吸暂及四 
肢松弛。由于呼气时肺泡萎陷，体格检查可见胸廓 扁平； 因潮气量小，听诊两肺呼吸音减低，肺 
泡有渗出时可闻及细湿啰音。 

随着病情的逐渐好转，由于肺顺应性的改善，肺血管阻力下降，约有30%〜50%的患儿于 
RDS 恢复期出现动脉导管开放，分流量较大时可发生心力衰竭、肺水肿 = 故恢复期的 RDS 患儿 
其原发病已明显好转，突然出现对氧气的需求量增加、难以矫正和解释的代谢性酸中#、喂养困 
难、呼吸暂停、周身发凉发花及肝脏在短时间内进行性增大，应注意本病 s 若同时具备脉 ro 曾大、 
水冲脉、心率增快或减慢、心前区搏动增强、胸骨左缘第2肋间可闻及收缩期或连续性杂音，可 
确诊本病。 

RDS 通常于生后24 〜 48小时病情最重，病死率较高，能存活3天以上者,肺成熟度增加，病 
•清逐渐恢复。值得注意的是，近年来由于 PS 的广泛应用， RDS 病情已减轻，病程亦缩短：对于 
未使用 PS 的早产儿，若生后12小时出现呼吸窘迫 ，一 般不考虑本病 = 此外，近年来随筘选择性 
剖宫产的增加，足月儿 RDS 发病率有不断上升的趋势，临床表现与早产儿相比，起病稍迟，症状 
可能更重，且易并发 PPHN，PS 使用效果不及早产儿 s 

醜检查] 

1. 实验室检查①泡沫试验 (f oam test ): 取患儿胃液或气道吸引物 1ml 加95%酒精 1ml， 振 
荡 15 秒，静置15分钟后沿管壁有多层泡沫形成则可除外 RDSo 若无泡沫可考虑为 RDS， 两者 
之间为可疑。其原理是由于 PS 利于泡沫的形成和稳定，而酒精则起抑制作用。 （1^ 市成熟度的 
判 定:测 定羊水或患儿气管吸引物中 L/S， 若多2提示“肺成熟”， 1.5-2 可疑，<1_5 “肺未成 熟”; PS 
中其他磷脂成分的测定也有助于诊断 = ③血气 分析: P H 和动脉氧分压 （Pa0 2 ) 降低，动脉二氧化 
碳分压 (PaC0 2 ) 增高，碳酸氢根减少，通常是 RDS 的常见改变。 

2. X 线检查本病的X线检查具有特征性表现，是目前确诊 RDS 的最佳手段。①两肺呈 
普遍性的透过度降低，可见弥漫性均匀一致的细颗粒网状影，即毛玻璃样 （ground glass) 改变（图 
7-9); ②在弥漫性不张肺泡（白 色） 的背景下，可见清晰充气的树枝状支气管(黑色)影，即支气管充 
气征 (airbronchogram); ③双肺野均呈白色，肺肝界及肺心界均消失， 即白肺 (white lung) (图7-10)。 

3. 超声波检查彩色多普勒超声有助于动脉导管开放的确定。 

【鉴别诊断】 

1 . 湿肺 （wet lung) 亦称新生儿暂时性呼吸增快 （transient tachypnea of newborn, TTN)。 多见 



图 7-9 RDS 患儿胸片 
双肺野透过度明显降低，呈毛玻璃样改变， 
双肺门处见充气支气管，双侧心缘模糊 


图 7-10 RDS 胸片 

双肺野透过度均匀一致性降低，未见汛常肺 
纹理,其内可见含气支气管影，双侧心缘、膈 
肌及膈角均显示不清 





于足月儿，为自限性疾病。系由肺淋巴和(或)静脉吸收肺液功能暂时低下，使其积留于淋巴管、 
静脉、间质、叶间胸膜和肺泡等处，影响气体交换。生后数小时内出现呼吸增快(>60 〜 80次/分)， 
但吃奶佳、哭声响亮及反应好，重者也可有发绀及呻吟等。听诊呼吸音减低，可闻及湿啰音 c X 
线检查以肺泡、间质、叶间胸膜积液为特征，严重时合并胸腔积液。一般对症治疗即可，重者也 
需机械通气，但2 〜 3天症状缓解消失。 

2. B 组链球菌肺炎 （group B streptococcal pneumonia) 是由 B 组链球菌败血症所致的宫内 
感染性肺炎。其临床表现及X线所见有时与 RDS 难以鉴别。但前者母亲妊娠晚期多有感染、 
羊膜早破或羊水荷异味史，母血或宫颈拭子培养有 B 组链球菌 生长; 患儿病程与 RDS 不同，抗 
生素治疗有效。 

3. 膈疝 （diaphragmatic hernia) 表现为阵发性呼吸急促及发绀。腹部凹陷，患侧胸部呼吸 
音减弱甚至消失，可闻及肠 鸣音; X线胸片可见患侧胸部有充气的肠曲或胃泡影及肺不张，纵隔 
向对侧移位。 

【治疗】 

目的是保证通换气功能正常，待自身 PS 产生增加, RDS 得以恢复。机械通气和应用 PS 是 
治疗的重要手段。 

1. 一般治疗① 保温: 放置在婴儿暖箱或辐射式抢救台上，保持皮肤温度在 36.5T。 ②监 
测 :体温 、呼吸、心率、血压和动脉血气。③保证液体和营养供 应:第 1天5%或10%葡萄糖液 
65~75ml/(kg*d)， 以后逐渐增加，液体量不宜过多，否则易导致动脉导管开放，甚至发生肺水肿。 
④纠正酸中毒。⑤抗生 素:原则上 不主张使用，但若合并感染，应依据细菌培养和药物敏感试验 
结果选择相应的抗生素。 

2. 氧疗 （oxygen therapy) 和辅助通气 

(1) 吸氧 :轻症 可选用鼻导管、面罩、头罩或鼻塞吸氧，维持 Pa0 2 50 〜 80mmHg(6. 7 ~10.6kPa) 
和经皮血氧饱和度 ( TcS 0 2 )90%~95% 为宜。 

(2) 持续气道正压通气 （continuous positive airway pressure，CPAP):. ①目的是使有自主呼 
吸的患儿在整个呼吸周期中都接受高于大气压的气体,以增加 FRC， 防止呼气时肺泡萎陷， 
以改善肺氧合及减少肺内分流。②指征 ：吸人 氧分数 (fraction of inspiratoiy oxygen,Fi0 2 )>0.3, 
Pa0 2 <50mmH^6.7kPa 咸 TcSO 2 <90%。 ③方法 :鼻塞 最常用，也可经面罩、鼻咽管或气管插管进行。 
④参数 :压力 一般为4〜 6cmH 2 0 ，很少超过 8~10cmH 2 0 o 

CPAP 多适用于轻中度 RDS 患儿。对于已确诊的 RDS, 越早使用 CPAP， 越能避免后续经气 
管插管呼吸机的应用。 

(3) 常频机械通气 （conventional mechanical ventilation , CM V) 

1) 机械通气的 指征： 目前国内外尚无统一标准，其参考标准 为:① Fi0 2 =0.6，Pa0 2 <50mmHg 
(6.7kPa) 或 TcS0 2 <85% (发绀型先天性心脏病除 外); ② PaC0 2 >60~70mmHg(7.8 〜 9.3kPa) 伴 
pH<7.25 ，•③ 严重或药物治疗无效的呼吸暂停。具备上述任意一项者即可经气管插管应用机械 
通气。 

2) 呼吸机初始参 数：吸 气峰压 （PIP)20~25cmH 2 0, 呼气末正压 (PEEP)5 〜 6cmH 2 0, 呼 吸频率 
(RR)25 〜30次/分，吸气时间 （TI)0.3~0.4 秒， Fi0 2 依据目标 TcS0 2 调整，15~30分钟后检测动脉 
血气，依据结果决定是否调整参数。 

近年来，由于 PS 普遍应用于 RDS， 使得机械通气参数较前降低，机械通气时间明显缩短、 

3) 并发症：①呼吸机相关肺炎 （ventilator associated pneumonia, VAP)： 是最常见的并发症 c 
由于长时间气管插管和（或)应用呼吸机引起的继发粗肺内感染，可加重原发疾病，影响呼吸机 
的撤离。常见致病菌有克雷伯杆菌、铜绿假单胞菌、肠杆菌及不动杆菌。②肺气漏 （pulmonary 
air leak，PAU: 多由 CMV 的 li (力过高所致。包括肺间质气肿、气胸、气腹、心包积气、纵隔积气、 




皮下气胖和空气栓塞。③支气管肺发育不良 (bronchopulmonary dysplasia, BPD): 由于长时间机 
械通气、吸人高浓度氧或感染等因素所致。目前将其定义为生后28天或纠正胎龄(胎龄 + 日龄） 
36周时仍需吸氧并伴胸片异常。主要病理变化为肺泡发育障碍和肺间质纤维化。④早产儿视 
网膜病 (retinopathy of prematurity , ROP) :除机械通气外,主要为长时间吸人高浓度氧所致.其病 
理特征为晶状体后纤维组织增生 = 严重病例可失明。⑤其 他:气 道损伤、心排血量减少、 PDA、 
IVH 等。 

3. PS (pulmonary surfactant) 替代疗法可明显降低 RDS 的病死率及气胸的发生率，同时苽 
改善肺顺应性和通换气功能,降低呼吸机参数。 

(1) 应用指 征:已 确诊的 RDS 或产房内防止 RDS 的预防性应用。 

(2) 临床应用 PS 分为4 类:① 天然型 PS: 从猪肺、小牛肺提取物中 提取; ②改进的天然型 
PS: 在天然提取的 P s 中加人了 PS 的主要成分，疗效 更佳; ③合成 PS: 是由人工合成的 PS, 主要 
磷脂成分按一定比例分制而成,不含表面活性蛋白;④重组 PS: 又称合成的天然型 PS, 目前已应 
用于临床，疗效较好。上述①、②、③为第一代 PS 产品，④为第二代 PS 产品。 

(3) 使用方法:① 时间: 对于胎龄较小和出生体重较低的早产儿，出生后最好立即给予 PS ,可 
预防 RDS 的发生或减轻 RDS 的严重程度;对于已确诊的 RDS 患儿，应立即给予。对部分 RDS 
仍在进展的患儿(如持续不能离氧，需要机械 通气) ，需使用第 2 剂或第 3 剂 PS 。 ②剂量 ：每种 
PS 产品均有各自的推荐剂量,多数报道首次 100~200mg/kg, 再次给予 100mg/kg。 ③方法 :药物 (干 
粉剂需稀释)摇勻后经气管插管缓慢注人肺内。 

⑷注意事项:①使用前最好拍胸片确认气管插管的准确 位置; ②因表面活性物质的黏滞， 
可发生气道阻塞，故在 PS 从呼吸道扩散到肺泡内之前，应用复苏气囊加压通气或适当增加机 
械通气的压力；③应.爾技后，当潮气量迅速增加时，应及时下调 PIP 及 PEEP, 以免发生肺 
气漏; ④预防輪鹰用 PS 时.，应避免因气管插管时间过长而发生低氧血症，甚至导:致早产儿脑 
损伤。 

4. 关闭动脉导管 

⑴限制人液量,并给予利尿剂尽可能减少液体的摄人，减少血液从降主动脉分流到肺动 
脉，以减少肺内液体的积聚。此外，利尿 剂尚有 利于减轻心脏的前负荷。 

( 2 )呵噪美辛为前列腺素合成酶抑制剂。前列腺素 E 是胎儿及生后初期维持动脉导管开放 
的重要物质,而前列腺素合成酶抑制剂可减少前列腺素 E 的合成，故有助于导管关闭。首次剂 
量为 0.2mg/kg, 静脉用药,用药后12小时、24小时可再重复1次，每次 O.lmg/kg。 副作用包括肾 
功能损害、尿量减少、出血倾向等，停药后可恢复。 

_ ( 3 )布洛 芬:为 非选择性环氧化酶抑制剂。有研究显示，布洛芬治疗 PDA 与吲哚美辛具有 
同样的疗效，且不发生使用吲哚美辛的一些并发症，如减少肠系膜及肾脏血流，对肾脏的副作用 
更小。首次剂量为 10 m g/kg, 口服,用药后24小时、48小时后再重复1次，每次剂量为 5tng/kg。 
但对胎龄 <2 7 周的早产儿用药应慎重。 

⑷手术治 疗:対 应用上述药物治疗无效，有明显的血流动力学变化，且严重影响心肺功能 
者，可考虑手术结扎。 

【预防 j 

①预防早 产:加 强高危妊娠和分娩的监护及治疗;对欲行剖宫产或提前分娩者，应准确测谨 
双顶径和羊水中 I# 值，以判定 .I|f U、/| 和胎柿成 D 促进胎肺成熟 :对孕 24 34问 
分娩或有早产迹象的胎儿，出生前2 4 小时至出生7天前给 孕以肌 内沖时地《* 松或 怙他米松. 
可明显降低 RDS 的发病率和病死率。③ PS: 对胎龄 <30-32 周的胎儿，力争生后30分钟内常规 
应用，若条件不允许也应争取24小时内应用。 




第九节新生儿黄疸 


新生儿黄疸 （neonatal jaundice ) 为新生儿期最常见的表现之一。正常成人血清胆红素低于 
17| xmol / L ( lmg / dl ), 当超过 34 M . mol / L (2 mg / dl ) 即可出现黄疸。新生儿，由于毛细血管丰富，当血清 
胆红素超过 SSjxmol / USmg / cU ), 则出现肉眼可见的黄疸。非结合胆红素增高是新生儿黄疽最常 
见的表现形式，重者可引起胆红素脑病(详见本章第十节)，造成神经系统的永久性损害，甚至发 
生死亡。 

【新生儿胆红素代谢特点】 

新生儿期胆红素的代谢不同于成人,主要 如下： 

1. 胆红素生成过多新生儿每日生成的胆红素明显高于成人(新生儿 8.8mg/lc g ， 成人 
3.8mg/kg), 其原 因是: ①红细胞数 M 过多: 胎儿血氧分压低，红细胞数董代偿性增加，出生后血氧 
分压升髙，过多的红细胞 破坏; ②红细胞寿命相 对短: 一般早产儿低于70天，足月儿约80天，成 
人为120 天; 且血红蛋白的分解速度是成人的2 倍; ③旁路和其他组织来源的胆红素增加 :有报 
道此部分胆红索占血胆红索，早产儿为30%,足月儿为20%~25%.成人为 15%o 

2. 血浆白蛋白联结胆红素的能力不足胆红索进人血液循环后，与血浆中白蛋白联结后， 

被运送到肝脏进行代谢与白蛋白联结的胆红讀不能透过细胞膜 K 血躕屏章，但游离的非结合 
胆红素呈脂溶性，能够通过血脑屏障，进入中枢神经系统，引起胆红素脑病。刚娩出的新生儿常 
有不同程度的酸中#，可减少胆红索与白蛋 ft 联结; 早产儿胎龄越小，白蛋卩 J 含量越低，其联结 
胆红素的 M 也越少。 

3. 肝细胞处理胆红素的能力差胆红素进入肝脏后被肝细胞的受体蛋白 （Y 蛋白和 Z 蛋 ： 
白，一种细胞内的转运蛋白）结合后转运至光面内质网，通过尿苷二磷酸葡萄糖醛酸基转移酶 
(UDPGT) 的催化，每分子胆红素结合两分子的葡萄糖醛酸，形成水溶性的结合胆红素 (conjugated 
bilirubin), 后者经胆汁排泄至肠道。新生儿出生时肝细胞内 Y 蛋白含量极微(仅为成人的 j 
5%~20%,生后 5M0 天达正常), UDPGT 含量也低(仅为成人的1%~2%)且活性差(仅为正常的| 
0%~30%)，因此，新生儿不仅摄取胆红素的能力不足，同时结合胆红素的能力低下，生成结合胆 | 
红素的量较少。此外，新生儿肝细胞排泄胆红素的能力不足，早产儿更为明显，可出现暂时性肝I 
内胆汁淤积。 

4. 肠肝循环 （enterohepatic circulation) 特点在较大儿童或成人，肠道胆红素通过细菌作用: 
被还原为粪胆素原 （stercobilinogen) 后随粪便排出，部分排人肠道的结合胆红素可被肠道的 P- : 
葡萄糖醛酸酐酶水解，或在碱性环境中直接与葡萄糖醛酸分离成为非结合胆红素，后者可通过 ： 
肠壁经门静脉重吸收到肝脏再行处理，即胆红素的“肠肝循环”。新生儿肠蠕动性差和肠道菌群 
尚未完全建立，而肠腔内 (3- 葡萄糖醛酸酐酶活性相对较高，可将结合胆红素转变成非结合胆红 ( 
素，增加了肠肝循环，导致血非结合胆红素水平增高。此外，胎粪含胆红素较多，如排泄延迟，可 ! 
使胆红素重吸收增加。 

此外，当饥饿、缺氧、脱水、酸中毒、头颅血肿或颅内出血时，更易出现黄疽或使原有黄疸加重。 : 

【新生儿黄疸分类】 

通常分为生理性黄疸和病理性黄疸，约有85%的足月儿及绝大多数早产儿在新生儿期均会 i 
出现暂时性总胆红素增高。但大多数为生理性的，在所有足月儿中，约有6.1%血清胆红素水平 ： 
超过 221}xmol/L(12.9mg/dl)， 仅3% 血清胆红素水平超过 256fJLmol/L(15mg/dl) 0 

1. 生理性黄瘦 （physiological jaundice) 其特点为:①一般情况良好。②足月儿生后2~3天| 
出现黄疽，4 〜 5天达高峰，5~7天消退，最迟不超过2 周; 早产儿黄疸多于生后3~5天出现，5~7 : 

天达高峰， 7 〜9天消退，最长可延迟到3~4周。③每日血清胆红素升高 diVniol/LCmg/dl ) 或每: 




_ 第七章新生儿与新生儿疾病 


小时 <0.85 fxmol / L (0.5 mg / dl )。 

生理性黄疸始终是排除性诊断，判定其是“生理”，还是“病理”的血清胆红素最高界值 ， El 


卞 S 个1不差并、柙珉、地区、遗传及喂养方式等影响,迄今尚不存在统一标准 
I <221pm 0 iyL(12.9mg/cll), 早产儿 dSetmol/LCiSmg/dl) 是生理性的，但临床发 
红素水平低于此也可发生胆红素脑病。因此,采用日龄或小时龄胆 
被多数学者所接受（图 7-11), 同时也根据不同胎龄和生后小时龄，以石 
估和判断。影响新生儿黄疽的高危因素包括溶血、窒息、缺氧、酸中毒 
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- l /~ ••… •低危新生儿 （> 38周，健康儿） 

~T ― --中度危险新生儿38周+有危险因索或35~37 6 〃周健康儿） 

— = ——高危新生儿（35~37 6/7 周+危险因素） 


24小时 48小时72小时96小时5日 


^病理性黄痕( pathologic jaundice) 其特 点为: ①生后2 4 小时内出现黄疽;②血清总胆 
已达®应日龄及相应危险因素下的光疗干预标准（图 7-11), 或每日上升超过 85|xm 0 
肌或每小时 >0.85 叫 o l/L(0.5mg/dl); ③黄疽持续时间长，足月儿 >2周,早产儿 >4周；3 
而复现 .⑤血 清结合胆红素 >3Vmol/L(2mg/d 〖)。 具备其中任何一项者即可诊断为病理 

新生儿病理性黄疽的病 因较多 ，常为多种病因同时存在。 

.1) 胆红素生成过多:由于红细胞破坏增多及肠肝循环增加，使胆红素生成过多，引起非 
红素水平增高。 

】）红细胞增多症：即静脉血红细胞 >6x 10 12 /L, 血红蛋白 >220g/L, 血细胞比容 >65%。常 
-胎或胎-胎间输血 '脐带结扎延迟、宫内生长迟缓(慢性缺氧)及糖尿病母亲所生婴儿等 

2) 体内出血:如较大的头颅血肿、皮下血肿、颅内出血、肺出血和其他部位出血，引起血管 
，使胆红素生成过多， 

3) 周族免疫性溶血:见于母婴血型不合，如 AB0 或 Rh 血型不合等，我国 ABO 溶血病多 I 






生儿在生后 1 周内，由于热彳」〖和液体摄入不足、排便延迟等.使血清胆红素升高，几乎2/3母乳喂 
养的新生儿可出现这种黄疸：该种原因导致的黄疸通过增加母乳喂养贵和频率而得到缓解•一 
般不发生胆红素脑病：②母乳性黄疸（1价城 milk jaundice): 是指母乳喂养的新生儿在生后3个 
月内仍冇黄痕，表现为非溶血性高非结合胆红尜血症.但其诊断需排除其他病理因素：其原因 
可能与母乳中的 P- 葡萄糖醛酸酐酶水平较高.增加肝肠循环有关：一般不需任何治疗，停喂母 
乳 24-48 小时，黄痕可明杻减轻，但对于胆红索水平较高昔应密切 观察： 

7) 红细胞酶缺 陷：簡 萄糖 -6 -磷酸脱 M 酶 (G-6-PD)、 丙閉酸激酶和己糖激酶缺陷均可影珣 
红细胞的正常代谢,使红细胞膜盟硬，变形能力减弱.滞留和破坏 单核- 吞噬细胞系统： 

8) 红细胞形态 异常: 遗传性球形红细胞增多症、遗传性椭圆形红细胞增多症、遗传性口形红 
细胞增多症、婴儿间缩红细胞增多症等均由于红细胞膜结构异常使红细胞在脾脏破坏增加。 

9) 血红蛋内 病: a 地中海贫血、血红蛋 A F-Poole 和血红蛋白 Hasharon 等，由于血红蛋内肽 
链数垃和质盘缺陷而引起溶血 

10) 其他: 维生素 E 缺乏和低锌血症等，使细胞膜结构改变导致溶血。 

(2) 肝脏胆红素代 tf 障 碍：由 于肝细胞摄取和结合胆红素的能力低下，使血清非结合胆红素 
升高。 

1 ) 窒息、缺氣、酸中毒及 感染: 窒息、缺氣及感染可抑制肝脏 UDPGT 的活性。 

2) Crigler-Najjar 综 合征： 即先天性 UDPGT 缺乏。分为I型、II型和 Gilbert 综合征。①I 型： 
属常染色体隐性遗传，酶完全缺乏，酶诱导剂,如苯巴比妥治疗无效。生后数年内需长期光疗， 
以降低血淸胆红素和预防核 黄疸; 患儿很难存活，肝脏移植可以使 UDPGT 酶活性达到要求。 
② n 型：多 属常染色体显性遗传，酶活性低下，发病率较I 型高; 酶诱导剂，如苯巴比妥治疗有 
效。③ Gilhert 综合征 ：为常 染色体显性遗传或隐性遗传，由于基因突变，使肝酶活性降低，一般 
为良性、慢性或复发性的发病过程，不伴有肝损害和溶血，苯巴比妥治疗有效。 

3) Gilbert 综 合征: 是一种慢性的、良性高非结合胆红素血症，属常染色体显性遗传。.是由于 
肝细胞摄取胆红素功能障碍和肝脏 UDPGT 活性降低所致 £ 其 UDPGT 活性降低的机制是在基 
因启动子区域 TA 重复增加，或在亚洲人群常见基因外显子 G71R 基因突变，导致酶的活力降低= 
Gilbert 综合征症状轻，通常于青春期才有 表现; 在新生儿期常由于肝细胞结合胆红素功能障碍 
而表现为高胆红素血症。当 UDPGT 基因突变和 G-6-PD 同时存在时，高胆红素血症常更为明显。 

4) Luoey-Drisroll 综合 征:即 家族性暂时性新生儿黄疸。某些母亲所生的所有新生儿在生后 
48小时内表现为严重的高非结合胆红素血症，其原因为妊娠后期孕妇血清中存在一种性质尚未 
明确的葡萄糖醛酸转移酶抑制物，使新生儿肝脏 UDPGT 酶活性被抑制。本病有家族史,新生儿 
早期黄疽重，2~3周自然消退。 

5) 药物 :某些 药物，如磺胺、水杨酸盐、维生素哚美辛、毛花苷丙等，可与胆红素竞争 
Y、Z 蛋内的结合位点，噻唑类利尿剂能使胆红素与内蛋白分离，增加血胆红素水平。 

6) 其他： 甲状腺功能减退时，肝脏 UDPGT 活性降低可持续数周至数月，使黄疽加重或迁延 
不退; 垂体功能低下和先天愚型等常伴有血胆红素升高或生理性黄疽消退 延迟; 肠狭窄或闭锁、 
巨结肠均可使非结合胆红素在肠道再吸收增加，使黄疽进一步加重 

(3) 胆红素的排泄障碍 :是由 于肝细胞和(或)胆道对胆汁分泌和(或)排泄障碍所致，引起高 
结合胆红素血症，如同时有肝细胞功能受损，也可伴有非结合胆红素增高 

1 ) 新生儿肝炎 ：多由 病毒引起的宫内感染所致。常见有乙型肝炎病毒、巨细胞病毒、风疹病 
#、单纯疱疹病毒、肠道病毒及 FJB 病毒等。 



和排泄结合胆红素障碍所致，可岀现非结合和结合胆红素增高，临床经过呈良性。 

4) 胆管 阻塞: 由于先天性胆道闭锁或先天性胆总管囊肿，使肝内或肝外胆管阻塞，使结合胆 
红素排泄障碍，是新生儿期胆汁淤积性黄疸的常见原因。胆汁黏稠综合征是由于胆汁淤积在小 
胆管中，使结合胆红素排泄障碍，常见于长期应用静脉营养的早 产儿; 肝和胆道的肿瘤也可压迫 
胆管造成阻塞。 

第十节新生儿溶血病 

新生儿溶血病 （hemolytic disease of newborn,HDN) 是指由于母婴血型不合而引起的胎儿或 
新生儿同族免疫性溶血 （isoimmune hemolytic disease)。 在已发现的人类26个血型系统中，以 
ABO 血型不合最常见，其次为 Rh 血型不合， MN (少见血型）血型不合较罕见。 

【病因和发病机制】 

为母婴血型不合引起的抗原抗体反应，由于母亲体内不存在胎儿的某些由父亲遗传的红细 
胞血型抗原，当胎儿红细胞通过胎盘进人母体或母体通过其他途径 （如 输血、接种疫 苗等） 接触 
这些抗原后，刺激母体产生相应抗体。当此抗体 (IgG) 进人胎儿血液循环后，即与胎儿红细胞表 
面的相应抗原结合(致敏红细 胞)， 继之在 单核- 吞噬细胞系统内被破坏，引起溶血。 

1. ABO 溶血主要发生在母亲0型而胎儿 A 型或 B 型，如母亲为 AB 型或婴儿为0型， 
则不发生 ABO 溶血病。 

(1) 40%~50%的 ABO 溶血病发生在第一胎，其原因是:0型母亲在第一胎妊娠前，已受到自 
然界 A 或 B 血型物质(某些植物、寄生虫、伤寒疫苗、破伤风及白喉类毒素等）的刺激，母体内已 
存在抗 A 或抗 B 抗体 (IgG)。 

(2) 在母婴 ABO 血型不合中，仅1/5发生 ABO 溶血病，其原因为:①胎儿红细胞的抗原数量 
较少，仅为成人的1/4,不足以与相应的抗体结合而发生严重 溶血; ②除红细胞外， A 或 b 抗原存 
在于许多其他组织中，只有少量通过胎盘的抗体与胎儿红细胞结合，其余的被组织或血浆中可 
溶性的 A 或 B 物质吸收。 

2. Rh 溶血 Rh 血型系统有6种抗原，即。上^义心抗原未测出：只是推测^其抗原 
性强弱依次为 D>E>C >c>e ， 故 Rh 溶血病中以 RhD 溶血病最常见，其次为 RhE， 由于 e 抗原性最 
弱，故 Rhe 溶血病罕见。传统上红细胞缺乏 D 抗原称为 Rh 阴性，而具有 D 抗原称为 Rh 阳性， 
中国人绝大多数为 Rh 阳性。但由于母亲 Rh 阳性(有 D 抗原)，也可缺乏 Rh 系统其他抗原，如 E， 
若胎儿具有该抗原时，也可发生 Rh 不合溶血病。母亲暴露于 Rh 血型不合抗原的机会主 要有： 
①曾输注 Rh 血型不合的 血液; ②分娩或流产接触 Rh 血型抗原，此机会可高达50%;③在孕期 
胎儿 Rh+ 血细胞经胎盘进人母体。 

(1) Rh 溶血病一般不发生在第一胎。因为 Rh 抗体只能由人类红细胞 Rh 抗原刺激产生。 
Rh 阴性母亲首次妊娠，于妊娠末期或胎盘剥离(包括流产及刮宫）时， Rh 阳性的胎儿血进人母 
血中，约经过8 〜 9周产生 IgM 抗体(初发免疫反应)，此抗体不能通过胎盘，以后虽可产生少量 
IgG 抗体，但胎儿已经娩出。如母亲再次妊娠(与第一胎 Rh 血型相同)，怀孕期可有少量(低至 
0.2ml) 胎儿血进人母体循环，于几天内便可产生大量 i gG 抗体(次发免疫反应)，该抗体通过胎盘 
引起胎儿溶血。 

⑵既往输过 Rh 阳性血的 Rh 阴性母亲，其第一胎可发病。极少数 Rh 阴性母亲虽未接触 
过 Rh 阳性血，但其第一胎也发生 Rh 溶血病，这可能是由于 Rh 阴性孕妇的母亲为 Rh 阳性，其 
母怀孕时已使孕妇致敏，故其第一胎发病。 

⑶即使是抗原性最强的 RhD 血型不合者,也仅有1/20发病。主要是由于母亲对胎儿红细 
胞 Rh 抗原的敏感性不同。另外，母亲为 RhD 阴性，如父亲的 RhD 血型基因为杂合子，则胎儿为 



RhD 阳性的可能性为50%.如为纯合子则为 10(KK 其他 Rh 血型也一样：当存在 ABO 血型不符 
合时, Rh 血型不合的溶血常不易 发生; 其机制可能为 ABO 血型不符所产生的抗体已破坏了进入 
母体的胎儿红细胞.迚 Kh 抗頃+能被母体免疫系统发现： 

【病理生理】 

ABO 溶血除引起黄疸外.其他改变不 明显: Rh 溶血造成;治儿重度贫血，甚至心力 衰竭： 重 
度贫血、低蛋内血症和心力衰竭可导致全身水肿(胎儿水肿)。贫血时，髓外造血增强，可出现肝 
脾 肿大： 胎儿血中的胆红索经胎盘进入母亲肝脏进行代谢，故娩出时黄疸往往不明显。出生后， 
由于新生儿处理胆红永的能力较差，很快即出现黄疸 ; 血清非结合胆红岽过高，可透过血脑屏 
障，引发胆红素脑病 (hilimbin encephalopathy)： 

【临床表现】 

症状轻重与溶血程度蕋本一致：多数 AB0 溶血病患儿主要表现为黄疸、贫血， Rh 溶血病症 
状较重，严重者甚至 死胎： 

1. 黄疸大多数 Rh 溶血病患儿生后24小时内出现黄疸并迅速加重，而多数 AB0 溶血病 
的患儿黄疸在第2~3天出现：血清胆红素以非结合型为主，但如溶血严重,造成胆汁淤积，结合 
胆红素也可升高 ： 

2. 贫血程度不一重症 Rh 溶血.生后即可有严重贫血或伴有心力衰竭：部分患儿由于 
免疫抗体持续存在.也可于生后3~6周发生晚期贫血，甚至持续数月： 

3. 肝脾肿大 Rh 溶血病患儿多有不同程度的肝睥增大, ABO 溶血病患儿则不明显_ 

【并发症】 

胆红索肭病 （bilirubin encephalopathy) 为新生儿溶血病最严重的并发症，多发生于出生 
后1周内，最早生后1〜2天出现神经系统表现。当非结合胆红素水平过高，透过血脑屏障，可 
造成中枢神经系统功能障碍，如不经治疗干预，可造成永久性损害。胆红素常造成基底神经 
节、海马、下丘脑神经核和小脑神经元 坏死; 尸体解剖可见相应的神经核黄染，故又称为核黄疽 
(kernictems)o 

目前将胆红素脑病分为急性胆红素脑病 Ucmte bilirubin encephalopathy) 和慢性胆红素脑病 
(chronic bilirubin encephalopathy ) 0 急性胆红素脑病是指生后 1 周出现的胆红素毒性的急性期表 
现，持续时间不超过新生 儿期; 慢性胆红素脑病，又称为核黄疸,是指胆红素毒性所致的慢性、永 
久性临床后遗症。 

一般于重度黄疸高峰后 12-48 小时出现症状，通常将胆红素脑病分为4 期: 警告期、痉挛期、 
恢复期和后遗症期，现多将前3期称为“急性胆红素脑病”，第4期称为“慢性胆红素脑病”（或 
核黄疽)。 

第1期（警告期) :表现 为嗜睡、反应低下、吮吸无力、拥抱反射减弱、肌张力减低等，偶有尖叫 
和呕吐。持续约12〜24小时。 

第2期（痉挛期) :出 现抽搐、角弓反张和发热(多与抽搐同时发生)。轻者仅有双眼凝视，重 
者出现肌张力增高、呼吸暂停、双手紧握、双臂伸直内旋，可出现角弓反张 c 此期约持续12〜48 
小时。 

第3期(恢复期) :吃 奶及反应好转，抽搐次数减少，角弓反张逐渐消失，肌张力逐渐恢复、-此 
期约持续2周。 

第4期（后遗症期) :出现 典型的核黄疽后遗症表现。可有 :①手 足徐动 :经常 出现不_主、尤 
H 的和不协调的动作，早则生后18个月出现，也可晚至8~9岁出现。②眼球运动 障碍: 眼球向 
上转动障碍，形成落 t! 眼。③听觉障碍 :是胆 红素神经毒性的最典型表现，耳聋，对高频音失听。 
④牙釉质发育+ 良：牙 M 绿色或深褐色.、此外，也可留有脑性瘫痪、智能落后、抽搐、抬头无力和 
流诞等后遗症- 















【诊断】 

1. 产前诊断 R 既 n:YM 、 叫胎.说 _ v :，糾 I JLiR 吱#; i: (史的孕妇及其 t 夫均应进行 
ABO、Rh 血铟测定，不合片进行孕妇血淸中抗体动态监测 c 孕妇血清中〗 gG 抗 A 或抗 B>1 : 64, 
提示有可能发屮 AMO 消血病 Hh 阴性孕妇在妊娠16阆时应检测血中 Rh 血型抗体作为雄础值 • 
以后每2~4岡监测1次，”彳抗阼效价I•.升.提示可能发生 Rh 溶血病 c 

2. 生后诊断新 1:. )L 晚出后的疴出现早 .a 进行性加重.有母婴血型不合，改良 Coombs 
验和抗体释放试验屮打--项阳性者即可觀诊。 

【鉴别诊断】 

本病耑勺以下疾病 格别： 

1. 先天性肾病 <1^ ^'\0V-- SII^I- I'K.-MJ. ^ ! i'N 

2. 新生儿贫血仅跑胎的胎 • 胎间输血.或胎-母间输血可引起新4儿贫血.但无重度黄 
疸、血型不合及溶血:项试验阳性 • 

3. 生理性黄疸\叫溶血病 "n 乂賊为«賊. % n: 州!性贸艰涅消.血型+介及溶血:.项 
试验可资鉴別 

【治疗】 

1. 产前治疗 

(1) 提前 分娩： 既往冇输血、死胎、流产和分娩史的 Rh 阴性孕妇，本次妊娠 Rh 抗体效价逐渐 
升至1 : 32或丨： 64以卜.，用分光光度计测定羊水胆红素增高,且胎肺已成熟(羊水 L/S>2) 时， 
可考虑提前分娩- 

⑵血浆置换 ：对血 Rh 抗体效价明显增高 （>1 : 64), 但又不宜提前分娩的孕妇，可对其进行 
血浆置换，以换出抗体，减少胎儿溶血，但该方法临床已极少应用。 

(3) 宫内 输血： 对胎儿水肿或胎儿 Hh<80g/L, 而胎肺尚未成熟者，可直接将与孕妇血清不凝 
集的浓缩红细胞在 B 超引导下经脐血管穿刺后直接注入，以纠正贫血 t- 

(4) 其 他:孕 妇于预产期前1〜2周口服苯巴比妥，可诱导胎儿 UDPGT 活性增加，以减轻新生 
儿黄痕：对胎儿受累较重#，也有报道通过母亲或胎儿注射 IVIG, 抑制血型抗体所致的胎儿红 
细胞破坏： 

2. 新生儿治疗 

(1 ) 光照疗法 ( 简称光朴,以 m flUA !1)1) 

1) 指 H 各种原闪汙致的足月儿血清总胆红韶水平 >205|xm O l/LU2m g /HI). 均可给予光疗； 
由于早产儿的血脑牌障尚未发育成熟，胆红漱易引起神经系统损害，治疗应更 积极； 对于高危新 
生儿，如室息、低蛋内血症，感染、酸 中毐等 ，可放宽 指征; 极低和超低出生体重儿可预防性光疗 
根据患儿胎龄 .适 幷存在高危因索及生后日龄,参考光疗千预列线图（图 7-5) 进行光疗： 

2) 原理: 在光作用下，II:•结合胆红素转变成水溶性异构体，包括 4Z、15E 异构体和结构异构 
体，即光红尜，I •.述好构体不经肝脏处理,盘接经胆汁和尿液排出：波长 425-475nm 的蓝光和波 
长 5HK530nm 的绿光效裝最11::, tl 光灯或太阳光也有较好疗效。光疗主要作用于皮肤浅层组织. 
光疗后皮肤黄柯消退并不丧明血清作结合胆红素已正常。 

3) 设备: 夺:嬰冇光疗筘.粑疗灯和光疗毯等。光疗筘以单面光 160W、 双面光 320W 为丫!:. 

奴 1® 光优于单 闸光; h 灯管距床商的.距离分别为 40cm 和 2Gcm c 光照强度直接影响光疗效 
災，通常以选照付象炎向所受到的猶照度 H P: ,标准光疗为 8~_\7(«W •細 h 强光疗 >M)[x\\/ 
(rm 2 *nm) K U l !)'■ ^ :丨 \ |_f V 上 •. . |,'i' V 1 11 U 丨 ，lj 丨，、 . 
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I 血病，多需 48-72 小时，一般高胆红素血症,24~48小时即可获得满意疗效，但连续光照时间不宜 
趄过4天。 

I 4) 副作用 :可出 现发热、腹泻和皮疹，但多不严重，可继续 光疗; 蓝光可分解体内核黄素，光 
疔超过24小时可引起核黄素减少，并进而降低红细胞谷胱甘肽还原酶活性而加重溶血,故光疗 
| 时应补充核黄素(光疗时每日3次，每次 5mg; 光疗后每日1次，连服3曰1;血清结合胆红素增高 
的患儿，光疗可使皮肤呈青铜色，即青铜症，停止光疗后，青铜症可自行消退。因此，对伴有结合 
!胆红素增高的高胆红素血症患儿,虽并非光疗的禁忌证，但 :由： 于胆汁淤积，会影响光疗效果。 

(2) 药物治疗 :①肝 酶诱导 剂:通 过诱导 UDPGT 酶活性，增加肝脏处理胆红素的能力。常 
用苯巴比妥，剂量为 5mg/(kg.d), 分2~3次口服，连服4~5 日。 ②补充白 蛋白： 输血浆，每次 
10~20ml/kg 或白蛋白 lg/kg, 以增加其与非结合胆红素的联结，预防胆红素脑病的发生。③静脉 
用免疫球^白 （IVIG): 可阻断单核-吞噬细胞系统 Fc 受体,抑制吞噬细胞破坏已被抗体致敏的 
红细胞，多采用一次大剂量疗法 lg/kg, 于6〜8小时 ft 静脉滴人，早期应用临床效果较好。④其他； 
有报道口服肠道益生菌，改变肠道内环境,减少肝肠循环，对减轻黄疸有一定的辅助治疗 作用； 
纠正代谢性酸中毒有利于非结合胆红素与白蛋白的 联结; 肾上腺皮质激素对抑制抗原抗体反应 
有一定作用，但鉴于其副作用，目前已不主张使用。 

(3) 换血疗法 (exchange transfusion) 

1) 作 用:换 出部分血中游离抗体和致敏红细胞，减轻 溶血; 换出血中大量胆红素，防止发生 
；胆红素 脑病; 纠正贫血，改善携氧，防止心力衰竭。 

2) 指征••大部分 Rh 溶血病和个别严重的 ABO 溶血病需换血治疗。符合下列条件之一者 
I即应换血:①产前已明确诊断，出生时脐血总胆红素 >68fxm 0 l/L(4m g /rU)， 血红蛋白低于 120g/L, 

| 伴水肿、肝脾肿:^和心力衰 竭者; ②生后12小时内胆红素每小时上升 >12^mol/L(0.7mg/dl)#； 

；③光疗失败，指高胆红素血症经光疗‘6小时后血清总胆红素仍上升 8 .叫 mol/ ( L . h )[ 0 . 5mg / 
(dl*h)] ; ④已有胆红素脑病早期表现者。 

3) 方 法:①血源: Rh 溶血病应选用 Rh 系统与母亲同型、 ABO 系统与患儿同型的血液，紧急 
' 或找不到血源时也可选用0 型血; 母0型、子 A 或 B 型的 ABO 溶血病，最好用 AB 型血浆和0 
I型红细胞的混合血;有明显贫血和心力衰竭者，可用血浆减半的浓缩血 = ②换血量 :一般 为患儿 
' 血量的2傲约 150~180ml/kg)， 大约可换出85%的致敏红细胞和60%的胆红素及抗体。③途径 •• 

近年来，经外周的动、静脉同步换血，因简单、易操作，已广泛应用于临床，也可选用脐动、静脉进 
I行同步换血 C 

(4) 其他 治疗: 防止低血糖、低血钙、低体温,纠正缺氧、贫血、水肿、电解质紊乱和心力衰竭等。 

【预 防】 

Rh 阴性妇女在流产或分娩 Rh 阳性胎儿后，应尽早注射相应的抗 Rh 免疫球蛋内，以中和进 
人母血的 Rh 抗原。临床上目前常用的预防方法是对 RhD 阴性妇女在流产或分娩 RhD 阳性胎 
儿后， 7 2小时内肌内注射抗 D 球蛋白300叫，已起到了较满意的预防效果。 

(薛辛东） 

第十一节新生儿感染性疾病 

尽管更新、更有效的消毒剂和抗生素相继问世，但感染性疾病的发病率和病死率仍居高不 
,下，是引起我国新生儿死亡和致残的重要因素。细菌和病毒是最常见的病原体，其次为真豳 、原 
虫、螺旋体等。 TORCH 感染是弓形虫 （toxoplasma) 、其他 (other) 、风瘆病毒 （rubella virus ， R V ) 、巨 
细胞病毒 (cytomegalovirus , CMV) 和单纯疱疹病毒 （hmpes simplex vims,HSV) 英文字头的简称， 
是引起宫内感染的常见病原体。近年来，梅毒、细小病毒 B,„(parvovirus B ig )、 乙型肝炎病#、解脲 




病原体。 

新生儿感染吋发生在出生 fw、 出生时或出生后 ； ①出生前感染 :可发 生于妊娠期各阶段： 
病原体经母荥血流通过胎盘感染胎儿是最常见的途径，又称宫内感染。宫内感染主要是病毒 
引起的慢性感染， "I W* •致流产、死胎、死产、胎儿宫内发育迟缓、先天性畸形及婴儿出生后肝脾肿 
大、黄疸、贫血、!战少以及沖经系统受损等多器官损害，即•‘宫内感染综合征 ' 此外，母亲 
菌血症、泌取生殖系统病原沐上行性感染羊膜锻.胎儿吸人污染的羊水，或羊膜诞穿刺等有创性 
操作而又消#不严时也"了导致胎儿感染并引起早产。②出生时 感染: 胎儿通过产道时接触、吸 
入污染的分泌物或血液中的病原 沐; 胎膜屏玻、产程延长、分娩时消毒不严或有创胎儿监护及窒 

息复苏等均可导致胎儿感染： ③出 生后感 染:较 上述两种感染更常见，病原体可通过皮肤黏膜 

创面、呼吸道、消化道及带蘭的家庭成员或医护人员接触传播，其中以与携带病毒的母亲密切接 
触是新生儿生后病谱感染最蜇要的途径 c •另外，消毒不严的各种导管和仪器也可造成医源性感染、 • 

一、新生儿败血症 

新生儿败血症 （neonatal septicemia) 是指病原体侵入新生儿血液循环，并在其中生长、繁殖、 
产生毒索而造成的全身性炎症反应。美阐统计资料显示，其发生率占活产婴的0.1%~0.5%，病 
死率为5% 〜 10%，且胎龄越小，出生体重越轻，发病率及病死率越高。常见的病原体为细菌，也 
可为真菌、病毒或原 虫等： 本部分主耍阐述细菌性败血症 (necmatal bacterial sepsis) G 

【病因和发病机制】 

1- 病原菌因不同地区和年代而异。我国新生儿败血症的病原菌与发达国家有很大的 
差别，多年来一直以葡萄球菌最多见，其次为大肠埃希菌等革兰阴性杆菌。近年来随着围生医 
学的发展及 MCU 的建立，极低出生体重儿、超低出生体重儿出生率显著提高，长期的住院时间 
及静脉留置针、气管插管和广谱抗生素的广泛应用，已经使凝固酶阴性的葡萄球菌 （coagulase- 
negative staphyloooori , CONS) 成为新生儿血培养的首位菌。大肠埃希菌仍占有重要位置，克雷伯 
菌属在发达城市呈上升趋势，其次为铜绿假单胞菌。 B 族溶血性链球菌 （group B streptococcus, 
GBS) 和李斯特•菌虽然为欧美等发达国家新生儿感染常见的致病菌，但在我国及发展中国家少见， 

2- 非特异性免疫功能①屏障功能差，皮肤角质层薄、黏膜柔嫩易 损伤; 脐残端未完全闭 
合，离血管近，细菌易进人 血液; 呼吸道纤毛运动差，胃液酸度低、胆酸少，杀菌力弱，肠黏膜通透 
性髙，同时分泌型 l g A 缺乏，易发生呼吸道和消化道感染，有利于细菌侵入血液 循环; 血脑屏障 
功能不全，易患细菌性脑膜炎。②淋巴结发育不全，缺乏吞噬细菌的过滤作用，不能将感染局限 
于局部淋巴结。③经典及替代补体途径的部分成分 (C3 X5 、调理素等)含量低，机体对某些细菌 
抗原的调理作用差。④中性粒细胞产生及储备均少，趋化性及黏附性低下,备解素、纤维结合蛋 
甶、溶菡酶含 M 低,#噬和杀菌能力不足，早产儿尤甚。⑤单核细胞产生粒细胞-集落刺激因子 
(G-CSF)、 内细胞介素8 (IL-8) 等细胞因子的能力低下。 

3. 特异性免疫功能①新生儿体内 IgG 主要来自母体，互与胎龄相关，胎龄越小, IgG 
越低，因此 ¥. 产儿遐易 感染; ② l g M 和 IgA 分子量较大，不能通过胎盘，新生儿体内含量很低，因 
此对革兰阴性杆豳 易感; ③由于未曾接触特异性抗原， T 细胞为初始 T 细胞，产生细胞因子的能 
力低 F ，不能存效辅助 B 细胞、 h: 噬细胞、自然杀伤细胞和其他细胞参与免疫反应 c 

【临床表现】 

1. 根据发病时间分¥ •发型 和晚发型 

(1) ¥.发型 :① 生后7天内 起病; ②感染发生在出生前或出生时，与围生因素有关，常由母亲 
垂直传播引起，病皞菌以大肠埃希菌等革兰阴性杆菌 为主; ③常伴有肺炎,并呈暴发性起病、多 
器官受累，死广率卨达5%〜20%.尽管对于有早产史母亲在分娩过程中采取了预防性应用抗生 





素的措施，新生儿死亡率明显下降，但早发型败血症仍然是导致新生儿发病和死亡的主要原因 
之一： 

(2) 晚 发型: ①出生7天后 起病; ②感染发生在出生时或出生后，由水平传播引起.如环境因 
,f：l Jj r-.^>'^k A' n'JV !，.V!.|；n： 

感染，死亡率较早发型低 ： 

2- 早期症状、体征常不典型，无特异性，尤其是早 产儿： 一般表现为反应差、嗜睡、发热或 
体温不升、少吃、少哭、少动、体重不增或增长缓慢等症状：出现以下表现时应高度怀疑败 血症： 
①黄疸 :有时 是败血症的唯一表现，表现为生理性黄疸迅速加重，或退而笈现.严爾吋可发展为 
胆红素 •脑病; ②肝脾肿 大:出 现较晚 ，一 般为轻至中度 肿大; ③出血 倾向： 皮肤黏膜瘀点、瘀斑、针 
眼处渗血不止，消化道出血、肺出血、严重时发生 DIC 等; ④休克 ：面色 苍灰.皮肤吊大理石样花 
纹，血压下降，尿少或无尿，硬肿症出现常提示预后不 良; ⑤其 他: 呕吐、腹胀、屮海性肠麻痹、呼 
吸窘迫或暂停、青 紫; ⑥可合并肺炎、脑膜炎、坏死性小肠结肠炎、化脓性关节炎和骨髓炎等： 

【辅助检查】 

1. 细菌学检查 

⑴血培养应在使用抗生素之前进行，抽血时必须严格消毒-_疑为肠源性感染者应同时进 
行厌氧菌 培养; 有较长时间用青霉素类和头孢类抗生素者应进行^型细菌培养，以提高阳 '性率 。 

( 2 ) 脑脊液、尿培 养:脑 脊液除培养外，还应涂片找 细菌; 尿培养最好从耻骨 h 膀胱穿刺取尿 
液，以免污染，尿培养阳性有助于诊断。 

(3) 其 他:可 酌情行胃液和外耳道分泌物(应在生后1小时内）、咽拭子、皮肤拭子、胳残端、 
肺泡灌洗液(气管插管患儿)等细菌培养，阳性仅证实有细菌定植，但不能确立败血症的诊断 r 

(4) 病原菌抗原及 DNA 检测: 采用对流免疫电泳 （CIE) 、酶联免疫吸附试验 （ELISA) 、乳胶 
颗粒凝集 （LA) 等方法，用已知抗体测血、脑脊液和尿中未知致病菌 抗原; 采用 16SrRNA 基因的 
PCR 分型、 DNA 探针等分子生物学技术协助诊断。 

2. 非特异性检查 

⑴周围 血象： 白细胞 （WBC) 总数 <5 x 】07 l ， 或增多（名3天者 WBC>25x 10 9 /L;>3 天者 
WBC>20 x 10MJ 由于新生儿出生后早期内细胞总数正常范围波动很大，应根据采血的 H 龄进 
行具体分析 ， 

(2) 细胞分 类:杆 彳大 核细胞/中性粒细胞数 （immature/total neutrophils, IAD ^0.16- 

(3) 血小板计数 <100x HWl.: 

；4； (； - 反， W: -—ive pm,ein,r；RP)： 是急相蛋内中较为普遍开•展 R. 比较灵敏的参数. 
在急性感染6〜8 小时后 即上升,8 〜 60小时达高峰，感染控制店可迅速 下降; 咖 g/ml ( 末梢血方 
法）为异常 ■: 

tii.'i ※的針; IfP(T) :细兄 惑染后 P(:T 出现较 CRP 早，有效抗牛.索治疗后 PCT 水平迅 
速降低，因此 H •有史高的特异性和敏感性 ..一!： 没 Pd^.Oixg/L 为临界值. 

⑹广1细胞介岽6 ( !l.-6)：IL-6 敏感件为90% ♦ 阴性预测值 >95%炎疝发也店反以较（: KP V . 
炎症控制后24小时内恢复至正常有条件的单位可测定. 

【诊断】 

1- 确诊败血症 H 有临床表现并符合下列任意-•条： 

⑴血培养或尤爾体腔内培养出致病菌 

⑵如果血培养培养出机会致病傲,则必须于另次 f •份).血,或无菌体腔内，或味管头培养出 
同种细菌 

2. 临床诊断败血症 M •有临床表现 R 具备以卞任意 .一 条： 

⑴作特异件检奄為2条 



2. 处理严重并发症 ①休克时输新鲜血浆，每次 10 ml / k g ， 或内蛋多巴胺或多巴 
酚丁胺 （ 见本章第四 节); ②清除感 染灶; ③纠正酸中毒和低氧 血症; ④减轻脑水肿： 

3. 支持疗法 注意保温,供给足够 热垃和 液体，维持血糖和血电解质在正常水平:. 

4- 免疫疗法 ①静脉汴射免疫球蛋內 （1VIG): 每 H 200〜 60()mg/kg, 每1次，连用3〜 Mi ， 
可提高 IgO 水平:②重症患儿可行交换输血，换血 M 100-150.nl/kgo ③中性粒细胞明 M 减少# 
町输粒细胞，每次1 x 10 y /kg 粒细胞：④血小板减低者输注血小板 0.1~0.2U/k gc 
5. 清除局部感染灶。 

:、新生儿感染性肺炎 

感染性肺炎 （infrotim.s pneumonia) 是新生儿的常见疾病，也是新生儿感染的最常见形式和 
死广:的歌 嬰病 W 据统 i 卜, m 牛.期感染性肺炎死亡率约为5%~20%,可发牛在宫内、分娩过程 
中或，山削覦、病# 、原 虫及真豳等不同的病原体引起、， 



【病因】 

1 .宫内感染性肺炎 ( 又称先天性肺炎）主要的病原体为病毐，如风疹病, M 细胞病毒、单 
纯疱疹病毒等 = 常由母亲妊娠期间原发感染或潜伏感染复燃、病原体经血行通过胎盘 W.P,?: 感染 
月台儿孕 _«( 大肠埃希菏.克古伯茏).頃虫（弓形虫）或定原体等感染也可妗胎盘感染胎儿 = 

2. 分娩过程中感染性肺炎羊膜早破、产程延长、分娩时消毒不严，孕母冇绒毛膜炎.泌尿 

胎儿分娩时吸人污染的羊水或母亲宫颈分泌物，均可致胎儿感染:常见病原体为 
大 ® 埃希菌、肺炎球菌、克雷伯菌等，也可能是病毒.支原体：早产、滞产、产道检査过多更易诱 
发感染 c 

3. 出生后感染性肺炎①呼吸道途径 :与呼 吸道感染患者 接触; ②血行感染：常为败血症 
的一 部分; ③医源性途 径：由 于医用器滅,如暖箱，吸痰器、雾化器、供氧面罩，气管插管等消毒不 
严， jK 通过医务人员手传播等引起感染性肺炎；机械通气过程中也可引起呼吸机相关性肺炎： 
病®体以金黄色葡萄球菌、大肠埃希菌多见 t 近年来机会致病菌，如克雷伯菌、铜绿假单胞菌. 
ccws. 枸!*酸杆菌等惑染增多。病毒则以呼吸道合胞病毒,腺病毒 多见； 沙眼衣原体、解脲脲支 
原体等亦应引起重视 = 广谱抗生素使用过久易发生念珠菌肺炎： 

【临床表现】 

1. 宫内感染性肺炎临床表现差异很大。多在生后24小时内发病，出生时常有窒息史，复苏 
后可出现气促、呻吟、发绀、呼吸困难，体温不稳定，反应差。肺部听诊呼吸音可为粗糙、减低或 
闻及湿啰音。严重者可出现呼吸衰竭、心力衰竭、 DIC、 休克或持续肺动脉高压。血行感染者常 
缺乏肺部体征而表现为黄疽 J.T > J r n , '； 柯， 4 frH j nj 可无明显症 

状，而在 2 ~ 3 天，甚至1周左右逐渐出现呼吸困难，并迸行性加重，甚至进展为馒性脉疾病。周 
围血象白细胞大多疋常，也可减少或増加。脐血 IgM>200~30(tos/L. 或特异.性 IgM 增高对产前感 
染有诊断意义。病毒性肺炎胸部X线摄片第1天常 5B 親变,24小时后显箱为间质肺炎改变， 
炎 M 为支气管肺炎表现。 

2 - 分娩过程中感染性肺炎发病时间因不同病原体而异，一般在:出生数日至数周.诗发病。细 
菌性感染在生后 3~S .小时 发病， n 型疱疹病毒感染多在生.后 5-10 天出现症状，而衣原体感染潜 
■^期则长达3~12周生 Ft 立即进液涂片找 A 细胞和病 ® 体.或取血标本.气管分 Wi# 遊 
行涂片.培养和对光免疫电泳 等检測 有助于病原学诊断 ： 

3. 出生后感染性柿炎表现为发热或体涅不升，反应差等全身症状：呼吸系统表现为气促' 
^翼扇动.发绀、吐沫、^凹征等 肺部体 征早期常不明显，珣程屮|七:1现《 肺细出啰, ‘Y 呼吸 
^合胞病毒 W 炎可表现为喘息，肺部听诊可闻及哮鸣音。沙眼衣原体柿炎出生后常有眼结膜炎 
病史。萄球菌肺炎易合并脓气胸 = 可酌情行鼻咽部分泌物细菌培养.病毒分离和荧光 
抗体检血清持异性抗体检査有助于病原学诊勘。不同病原体感染所致肺炎胸部X线改变存 
. 细菌 性肺炎常表现为两肺弥漫性模糊影，密度不均;金黄色葡萄球菌合并脓胸.气胸或 
肺大疱时可见相应的X线 改变; 病毒性肺炎以间质病变，两肺膨胀过度、肺气肿为主 .. 

【治疗】 

1 . 呼吸道管理 芬 化吸人，体位引流，定期翻身，拍背，及时 吸净! .1 鼻分泌物.保持呼吸道通畅 

2. 供氧 有低氧 血症或高碳酸血症时可根据病情和血气分析结果选用虽导管. 面罩. 敁寒 
CPAP 给氧，或机械通气治疗，使血气維持在正常范围 c 

3. 抗病原体治疗细深:+性肺炎可参照蚊血症 t 节选用抗生素衣原体肺炎首选红霉教^单 
纯疱疹 尉:1«:炎_|川!|^ 卞 I5A 细胞㈣ i_h ■:壮炎;||_川史苒洛韦 

4. 支持疗法 ^11( 1! (I,fi K , -； , (J r ■ II U , WKUI ( >,,| I I, 

' i « '^ \ \ 1 ( > I t 'll 4-nl n. L it , ill 4-1' I 111. , 't I I III * i'l 

蛋内和免疫球蛋内，以提尚机体的免疫功能 ： 


: .、 新生儿破伤风 

新生儿破伤风 （tetanus) 是指破伤风梭状杆菌浸入脐部，并产生痉挛毒素而引起以 
牙关紧闭和全身肌肉强直性痉挛为特征的急性感染性 疾病： 随着我闺城乡新法接生技术的应 
用和推广，本病发病率已明显降低： 

【 病因和发病机制】 

破伤风梭状杆蘭为取兰阳性厌氧菌,其芽胞抵抗力极强,普通消毒剂无效：破伤风杆菌广 
泛存在于土壤 /-k 埃和粪便中.当用该菌污染的器喊断脐或包扎时，破伤风杆菌即进入脐部.并 
且包扎引起的缺軾环境吏冇利于破伤风杆菌的繁I其产生的痉挛毒素沿神经干、淋巴液等传 
至脊髓和脑千 .勺 屮枢沖经组织中冲经节莳脂结合.使后者不能释放抑制性神经介质（甘 鉍酸、 
氨蕋丁酸)，引起全身肌肉强烈持续收缩：此#索也可兴奋交感神经，引起心动过速、血压升高、 
多汗等= 

【临床表现】 

潜伏期3 〜 14天，多为4~7天，此期越短，病情越重.死亡率也越高。早期症状为哭闹、口张 
不大、吃奶 闲难。 如用甩汚•板压苦时.用力越大.张口越闲难，称“压舌板试验”阳性，有助于早期 
诊断=随后发展为牙关紧闭、而肌紧张、门角上牵、呈"苦笑”面容,伴有阵发性双拳紧握•上肢过 
度屈曲，下肢伸角弓反张状，呼吸肌和喉肌痉挛可引起青紫、窒息：痉挛发作时患儿神志 
清楚为本病的特点，任何轻微刺激即可诱发痉挛发作。经合理治疗1~4周后痉挛逐渐减轻，发 
作间隔时间延长，能吮乳,完全恢复约需2~3个月。病程中常并发肺炎和败血症。 

【治疗】 

1. 护理将患儿置于安静、避光的环境，尽量减少刺激以减少痉挛发作。痉挛期应暂禁食， 
禁食期间可通过静脉供给营养，症状减轻后试用胃管喂养。脐部用3%过氧化氢清洗，涂抹碘酒、 
酒精。 

2. 抗毒素只能中和游离破伤风毒素，对已与神经节苷脂结合的毒素无效，因此越早用越好。 
破伤风抗毒素 (TAT)l 万~2万 U 肌内注射或静脉滴注 ,3000U 脐周注射，用前须做皮肤过敏试 验； 
或破伤风免疫球蛋白 (TK；)5001) 肌内注射 /riG 血浓度高，半衰期长达30天， S 不会发生过敏反 
应，但该药不易获得。 

3. 止痉药控制痉挛是治疗成功的关键， 

(1) 地 西泮: 首选,每次 0.3 〜 0.5mg/kg, 缓慢静脉注射,5分钟内即可达有效浓度，但半衰期短， 
不适合维持治疗.每4~8小时丨次， 

(2) 苯巴比 妥：首 次负荷 M 为 15~20mg/k g ， 缓慢静脉 注射; 维持量为每曰 5mg/kg, 每4〜8小时 
I次，静脉注射：可与地西泮交替使用。 

(3) 10%水合氣醛 :每次 0.5ml/k g ， 胃管注人或灌肠，常作为发作时临时用药： 

4- 抗生素青霉素每 H 10万~20万 l：/k g •每日2 次; 或甲硝唑，首剂 15mg/kg, 以后 7.5ing/k g . 
每12小时丨次，静脉滴注，7〜10天.可杀灭破伤风杆荫、- 

【预防】 

严格执行新法接生完全可预防 本病： 一旦接生时未严格消毒，须在24小时内将患儿脐带 
远端剪去一段， W 新结扎、消毒脐带，同时肌内汴射 TAT 150040001’,或注射 TIG 75〜250「 

四、新生儿巨细胞病毒感染 

卜细胞病# 感染 （(yiomegalovirus infection) ffi 人类巨细胞病毒 （human rytomegalovini'. 

)，;1 起 (M\ 5：人屮乂⑽的 r)\\ /：ij 
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株，但各株间 DNA 至少有80%~90%的同源性。 CMV 普遍存在于自然界，一旦侵入人体，将长 
期或终身存在于机体内，当机体免疫力正常时呈潜伏感染状态：感染的发生与地 K 、坏境、居住 
条件、经济状况、性别、年龄等有关。据统计，发达国家先天性 CMV 感染占活产婴儿的 
是导致先天性耳聋和神经发育障碍的最常见的感染性疾病。我国是 CMV 感染的尚发地区，孕 
妇 CMV-IgG 抗体阳性率高达95%左右：母孕期初次感染（原发感染）或母孕期免疫力下降潜伏 
感染重新激活（复燃）和不同抗原的 C\l\ 感染时（又称再发感染)，病莓通过胎盘感染胎儿称先 
天性感染：新生儿出生时经产道吸入含 CMV 的分泌物为出生时感染。出生后不久接触母亲含 
有 CMV 的唾液、尿液、摄人带病毒的母乳、输血引起的感染称出生后感染：由于母乳中•排 
毒约为58%~69%,因此，摄入带病毒的母乳是生后感染的重要途径。 

【临床表现】 

1. 先天性感染（宫内感染）①母为原发感染时，30%~50%的胎儿被感染，可引起流产、死 
胎、死产、早产、宮内发育迟缓、小于胎龄，其中10%-15%的新生儿出生时出现多器宦、多系统受 
损的症状和体征，20%~30%于新生儿期死亡，主要死于 DIC、 肝衰竭或继发严里细 M 感染； 10% 
以上死于生后第1 年; 60%~90%留有后遗症，其中神经系统后遗症高达50%-90%, 85%~90% 
出生时无症状的亚临床感染者中，10%~15%以后出现后遗症。②母为再发感染时，仅0.5%~3% 
的胎儿被感染，其中85%~90%的新生儿出生时无临床症状，但亚临床感染病例中，10%〜15%有 
后遗症，且多限于听力受损。如听力障碍早期进行干预，则智力发育不受 影响。 ③常见的临床 
症状有黄疸、肝脾肿大、肝功能损害、呼吸窘迫、间质性肺炎、心肌炎、皮肤瘀斑、血小板减少、贫 
血、脑膜脑炎、小头畸形、脑室周围钙化、脑室扩大，胚胎生发层基质囊肿、视网膜脉络膜炎、脐疝 
等。④常见的后遗症有感觉性神经性耳聋，智力、运动发育障碍，甚至脑性瘫痪、廠痫、视力障碍、 
牙釉质钙化不全、慢性肺疾病等。其中感觉性神经性耳聋是最常见的后遗症 （ 出生时无症状者 
发生率为10% 〜 15%，症状性高达60%)，多在1岁左右出现，常为双侧性，并呈进行性加重 = ⑤新 
生儿出生后2~3周内病毒学检查阳性。 

2. 出生时或出生后感染潜伏期为4~12周，多数表现为亚临床感染。新生儿期主要表现为 
肝炎和间质性肺炎，足月儿常呈自限性经过，预后—般良好。早产儿还可表现为单核细胞增多 
症、血液系统损害、心肌炎等，死亡率高达20%。输血传播可引起致命性后果_ 

【实验室检查】 

1 - 病毒分离此法最可骷、持异性最强,尿标本中病瘅齿高，且排病#持续时间 nj" 长达数月 
至数年，但排病毒为间歇性，多次尿培养分离可提高阳 性率; 此外，脑脊液、唾液等也 tlJ •行病逛 
分离: 

2. CMV 标志物检测在各种组织或脱落细胞中可检测出典型的包涵体、病#抗吩.顿粒或 

」丨 !， ‘ . 丨丨 . . : l»\\ V. v ： llV 1^1， M , , M\ : 

戍别水㈣士 ,v. ln , 

在光镜 F 找典型病变细胞或核内包涵体：此法特异性高，但阳性率低，衍时笛多次采 fM •能伐 
得阳性 结果： （ 

3. 检测血清中 CMV-IgG JgM、lgA 抗体 i g \u gA 抗体不能通过胎盘，因此,;济血或新 
生后2周内血 g M， l-M IgA 抗％ M •先人•寸遂染的标志似其水平低，故阳性率也低 ljz ( : 
可通过胎盘，从母体获得的 Ig ( ; 在生后逐渐下降,6~8周降至最低点，苦血清 l g (; 滴度 Ji : ••譜续 
6个月以I:,提示宫内感染. 

[治疗] 

1. 更昔洛韦（丙氧鸟苷， ganciclovir) M •治疗症状性先天性 （: mv 感染的鈐选药物摘道 
的剂 M 为每 丨1 I2m^/k<-.^ : .；/{'• r. !'：) {t!'*;;. j (：\|\ i. 
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反应，主要有粒细胞和血小板减少.肝、肾功能损害、胃肠道及神经系统并发症等：因此，应严格 
掌握更昔洛韦的应用 指征: ①布中枢神经系统累及的先天性 CMV 感染; ②有明显活动期症状的 
CMV 感染，如肺炎、肝炎、肭炎或视网膜脉络膜炎等。无症状性 CMV 感染，或轻症，尤其是生后 
感染，可暂不应用该药_ 

2. 治疗并发症冇听力障碍者应早期干预，必要时可应用人工耳蜗。 

IL 、 先天性弓形虫感染 

弓形虫病 （toxoplasmosis) 是由刚地弓形虫 （toxoplasma gondii) 弓I起的人畜共患病。该病原广 
泛存在于向 然界- 儿乎，所宵哺乳动物和人及某些鸟类都是中间宿主，猫科动物是其唯一的终宿 
主。世界各地感染以 欧美网 家为著，其中法同人群阳性率高达80%左右，我国在8%以下：成 
人弓形虫感染大多为亚临床感染。经胎盘传播引起胎儿先天性弓形虫感染者，其孕母几乎均为 
原发性感染，母亲慢性感染引起的先天性感染罕见。弓形虫病经胎盘传播率约为40%,且传播 
率随胎龄增大而增加, m 胎儿感染严重程度随胎龄增大而减轻。据统计，我国各地孕妇感染率 
为2%~10%，北京地区弓形虫感染的孕妇，苒婴儿感染率为12.6%。弓形虫病是引起小儿中枢神 
经系统先天性畸形及精神发育障碍的重要病因 之一。 

【临床表现】 

中枢神经系统受损和眼症状最为突出: • 脉络膜视网膜炎、脑积水、脑钙化灶是先天性弓形 
虫病常见的7联症，先天性弓形虫感染中2/3的患儿出生时无明显症状1但其中1/3已有亚临 
床改变：未治疗者于生后数周或数月，甚至数年逐渐出现症状。症状有轻、中、重之分，与宫内 
感染时母孕期有关_母妊娠早期感染症状较重者，可引起流产、早产或 死胎; 妊娠中晚期感染， 
新生儿可为亚临床感染，或出生后逐渐出现临床症状。 

主要表 现为: ①全身 症状: 早产、宫内生长迟缓、黄疸、肝脾肿大、皮肤紫癜、皮疹、发热或体 
温不稳、肺炎、心肌炎、肾炎、淋巴结肿大等。②中枢神经系统 :可出 现脑膜脑炎的症状和体征， 
如前囟隆起、抽搐、角弓反张、昏迷等。脑脊液常有异常，表现为淋巴细胞增多、蛋白质增高、糖 
减少。头颅 CT 示阻塞性脑积水、脑皮质钙化等。脑积水有时是先天性弓形虫感染的唯一表现， 
可发生在出生时,或出生后逐渐发生。③眼部 病变: 脉络膜视网膜炎最常见，一侧或双侧眼球受 
累，还可见小眼球、无眼球等，是引起儿童视力受损的最常见病因之一 c 仅有10%的病例出生时 
上述症状明显，其中10%左右的患儿死亡，幸存者大部分遗留中枢神经系统后遗症/如智力发育 
迟缓、惊激、脇 性瘫痪 、视力障碍等。出生时有症状者中 mc-lWc 可发现脑钙化，如不治疗，病 
灶可增大增多 d'V •经治疗.抗中75%的钙化灶可在丨岁时减小或消失。 

【诊断】 

应结合孕 A) •感染史、临冰表观，汜确诊必须依靠病原学或血清学检赍 .. ①病盼检夜：取血、 
体液或淋巴结，戊接涂片或接种、组织细胞培养找病原体.、但该方法操作复杂.阳性率低 ，②抗 
体 检测： F.USA 检测血清 G 形虫 l g G、I g M ，该方法敏感性离，特异付 强; 聚合酶链反戍 （PCR) 险测 
血或胎儿羊水弓肜虫 DNA ，后#阳性提示胎儿宫内感染。 

【治疗】 

+’U 硝胺勒 陡 （siilCarliazine) li| H lOfiiiig/kg, 分 4 次 D 服,疗程 4~(S 同,.②乙胺嗦 1:定 （pyrimethamine) 
每 U lmg/kg ♦每12小时1次,2〜4 IIG 减半;疗裎4〜 (SHU 3-4 疗程，以疗秤间隔 I H 多 
数专家推泞两药联合应用至1岁们.叶引起骨髓抑制和叶酸缺乏，因此用药期间应定期觇察血 
象并服用叶酸每 H 3次③螺旋霉素 Upimmyri* 在胎盘组织中浓度高，目.不影响胎儿，适 
用于弓形虫感染的孕及先:天性弓形虫病患者。成人每 H 2~4 g ，儿童每日 100mg/k g ，分2〜4次服 
用,，④皮质激 索:适 用， f 脉络膜视网膜炎及脑脊液蛋内水平為 10g/L 者,可选用泼尼松 0.5mg/kg. 
每1:1 2次孕々 I成进行血清学检查,好娠初期感染弓形虫者应终 Lh 奸娠.中 fi •期感染予治疗 




【预后】 

母亲孕早、中期获得弓形虫感染导致胎儿出生时或围生期死亡率分别为 35% 或 7% 。出 
生时有先天性弓形虫感染的婴儿，死亡率高达12%。先天性感染者高度易感眼部病变、神经发 
育障碍和听力障碍,其中智力发育障碍发生率为87%,惊厥为82%,痉挛和脑性瘫瘓为71%, 
耳聋为15%。长期随访资料显示，亚临床型感染的新生儿至成年期，眼部或神经系统病变高达 
80%~90%。母孕20周前感染者应终止妊娠。 

六、新生儿衣原体感染 

新生儿衣原体感染 (chlamydial infection) 是由沙眼衣原体 (chlamydia trachomatis , CT} 引起： 
衣原体是必须在活细胞内生活.培 ffl 的一类独立微生物群，包括4个种族，其屮与湖生儿感染有 
关的主要是 CT = 本病主要通过性传播，是发达国家最常见的性传播疾病，新生儿 CT 感染主要 
是4 分娩时 通过产道获得，剖宫产出生的婴儿受感染的可能性很小，多由胎膜早破病原体上行 
而致 c 

【临床表现】 

新生儿衣原体感染以结膜炎、肺炎最常见，其他包括中耳炎、鼻咽炎及女婴阴道炎。①农 
原体结膜炎:是新生儿期结膜炎中最常见的病原菌，暴露于病原体者有 1/3 发病,潜伏期通常为 
5〜14天，很少超过天。胎膜早破患儿可更早出现结膜炎。分泌物初为浆液性，很快变成脓性， 
眼睑水肿明显，结膜充血、略增厚。由于新生儿缺乏淋巴样组织，故无沙眼典型的滤泡增生，但 
可有假膜形成。病变以下穹隆和下睑结膜明显。 CT 一般不侵犯角膜，如不治疗，充血逐渐减轻， 
分泌物逐渐减少，持续数周 而愈。 角膜也可见微血管翳，但失明罕见。②衣原体肺 炎：系 结膜炎 
或定植于鼻咽部 CT 下行感染所致。多在生后 . 2~4周发病，早期表现为上呼吸道感染症状，不发 
热低热。严重者可见阵发断续性咳嗽、气促，或呼吸暂停，肺部可闻及捻发音。如不治疗， 
病程常迁延数周至数月。胸部 x 线表现较临床症状为重,主要表现为两肺充气过度、伴双侧广 
乾间质 和肺泡浸润,支气管周围炎，以及散在分布的、局灶性肺不张。X线改变一般持续数周至 
数月 消散。 白细胞计数通常正常，嗜酸性粒细胞可增高。 

【诊断】 

根据典型的结膜炎和肺炎症状，结合胸片，并行下列实验室检测.可明确诊断。①眼下穹隆、 
下脸结膜刮片行姬姆萨或碘染色找胞浆内包 涵体; ②从到片标本接种组织细胞培养中分离 CT; 
取肺炎患儿气管深部分泌物，或鼻咽部抽吸物培养可提高阳性率;③直接荧光抗体 （DFAV& 、酶 
免疫^定 （EIA) 检测 CT 抗原,敏感性、特异性均髙，可用于 CT 结膜炎快速诊断。④免疫荧光法 
检测特异性 IgM 抗体效价 & ! : 16 ;特异性 IgG 抗体可通过胎盘，故第2次复查抗体滴度升髙 4 
倍以上才有诊断价值： 

[ 治疗】 

(:'「结膜炎和肺炎治疗 均首选 红霉索，每日 20~50mg/k g , 分 3-4 次口服，疗程14天 = 阿奇® 
素 （azithmmycin) 具有吸收好、易进人细胞内.不良反应少等优点，剂量为每日 10mf./kg,Jg： L-| 1 >X 
酬.舰 3U. 衣原体结膜炎局部用0.1%利福平眼药水或10%磺胺 醋被钠 眼药水滴眼，毎 
h， 4 次，也可用0.5%红霉索眼 ff, 共 2 周,但均不能肃清鼻咽部 CT, 故仍可能发生 CT 结膜炎或 
肺炎： 

七、先天性梅海 

先天性梅毒 (congenital syphilis) 是指梅毒螺旋体由母体经胎盘进人胎儿血液循环所致的感 
染， 近年来，我国先天性梅毒发病率 E 有明显上升趋势。 

梅毒螺旋体经胎盘传播多发生在妊娠4个月后。孕早期由于绒毛膜朗格汉 :斯巨 细胞层阻断， 




螺旋体不能进人胎儿 = 妊娠4个月后，朗格汉斯巨细胞层退化萎缩，螺旋体得以通过胎盘和胺 
静脉进人胎儿 循坏： 胎儿感染与母亲梅毒的病程及妊娠期是否治疗有关。孕母早期感染且来 
经治疗时，无论是原发或继发感染.其胎儿几乎均会受累.其中50%的胎儿发生流产、早产、死胎 
或在新生儿期死亡=存活者在出生癍不同的年龄出现临床症状，其中2岁以内发病者为早期梅 
毒,主要是感染和炎症的直接结果;2岁后为晚期梅毒.主要为早期感染遗留的畸形或慢性损害。 

【临床表现】 

大多数患儿出.生財无症状.而于2~3周后逐渐出现症状。早期先天性梅毒的常见症 状有： 
①多为早产儿、低出生体重儿或小于胎 龄儿; 发育、营养状况均落后于同胎龄儿。②皮肤黏膜 
损 害:发 生率为15%~60%,舁炎为早期特征，于生后1周出现，可持续3个月之久,表现为鼻塞， 
分泌物早期清,继之呈脓性、血性.含大世病原体，极具传染性,当鼻黏膜溃疡累及鼻软骨时形成 
‘‘鞍藓”，累及喉部引起声嘶=皮疹常于生后2~3周出现.初为粉红、红色多形性斑丘疹，以后变 
为棕褐色,并有.細小脱屑.掌、跖部还可见梅毒性天疱疮。其分布比形态更具特征性,最常见于 
口周、舁翼和肛周，皮损数月后呈放射状皲裂：③骨损害 :约占 80%~90%,但多数无临床体征， 
少数可因剧痛而致“假 瘫”。 主要为长骨多发性、对称性损害,X线表现为骨、软骨骨膜炎改变。 
④全身淋巴结肿大见于50%的患儿，无触痛，滑车上淋巴结肿大有诊断价值。⑤肝脾肿 大:几 
乎所有患儿均有肝肿大，其中1/3伴有梅毒性肝炎，出现黄疸、肝功能受损，可持续数月至半年之 
久。⑥血液 系统: 表现为贫血、白细胞减少或增多、血小板减少及 Coombs 试验阴性的溶血性贫 
血。⑦中枢神经系统症状在新生儿期罕见，多在生后3~6个月时出现脑膜炎症状，脑脊液中淋 
巴细胞数增高，蛋白呈中度增高，糖正常。⑧其他 :肺炎 、背炎、脉络膜视网膜炎、心肌炎等=晚 
期先天性梅毒症状出现在2岁.后,主要包括楔状齿、马鞍鼻、间质性角膜炎、神经性耳聋、智力发 
育迟缓等。 

【诊断】 

诊断主要根据母亲病史、临床表现及实验室检查。确诊可根 据:① 取胎盘、竿水.、皮损等 
易感部 位标本 ，在暗视野显微镜下找梅毒螺旋体，但阳性 率低; ②性病研究实验室试验 (venereal 
disease research laboratories, VDRL): 简便、快速，敏感性极髙，但有假阳性，可作为筛查 试验; ③快 
速血浆反应素 （rapid plasma regain,RPR) 试验: 广泛用于梅毒的筛查、诊断及判断疗效,该法简 
便、快速，敏感性极高，梅毒感染4周内即可出现阳性反应，但也可出现假阴性.需做特异性试 
验进一步证实；④突光螺旋体抗体吸附 （fluorescent treponema antibody-absorption，FTA-ABS) 拭 
验:特 异性强、敏感性高，常用于 确诊; ⑤梅毒螺旋体颗粒凝集试验 (treponema pallidum particle 
agglutination test,TPPA): 特异性强,可用于确诊，但不会转阴，不能作为评估疗效的指标。 

【预防和治疗】 

首选青霉素，每次5万 U/kg, 每12.，小时1次，静脉滴注,,7天后改为每8小时1次，共 10-14 
天。或用普鲁卡因青霉素，每日5万 U/kg, 肌内注射，共10~14天 .. 青霉素过敏者可用红霉岽. 
每日 15mg/kg, 连用 12-15 日，口服或注射。疗程结束后应在2个月、4个月、6 个月汐 个月、12 
个月时追踪监测 VDRL 试验，直至其滴度持续下降或阴性。及时、正规治疗孕妇梅毒是减少先 
天性梅毒发生率的最有效的措施。 

(常立文） 


第十二节新生儿寒冷损伤综合征 

新生儿寒冷损伤综合征 （neonatal cold injury syndrome), 简称新生儿冷伤，因多有皮肤硬肿， 
亦称新生儿硬肿症 （sclerema neonatorum), 是由于寒冷和(或)多种疾病所致：近20年来，随着居 
住条件的改善、新牛 . 儿转运技术的开展和新生儿保暖技术的普及，该病的发病率已有显著下降。 




i 【病因和病理生理】 

1 • 寒冷和保温不足新生儿,尤其是早产儿，发生低体温和皮肤硬肿的原 因是: ①体温调节 
_中枢不 成熟: 环境温度低时，其增加产热和减少散热的调节功能差,使体温降低:②体农 Iftl •积相 
、 对较大，皮下脂肪少，皮肤薄，血管丰富，易于失热=寒冷时散热増加.导致低沐温 ： ：^躯沐小， 
少，怵内储作热 W 少，心 J 火热的财爻能力尨，寒冷叱•少 _ V . •热 •' iUH 沐温他可 
1 降低： ④新生儿由于缺乏寒战反应，寒冷时主要靠棕色脂肪 （hmwn fat ) 代谢产热，但其代偿能力 
有限;早产儿由于其储存少(胎龄越小，储存越少)，代偿产热能力更差；因此，寒冷吋易出现低体 
温: 棕色脂肪分布在颈、肩胛间、腋下、中心动脉、肾和肾上腺 周围。 ⑤皮下脂肪（内色脂肪 ） 中， 
乃吹人5 3 ; Y : Mi ； : ： U !,. • , | Miv ； ij；.^)jr 

2. 某些疾病 | : i ' m 感染.缺 n 、 心力衰竭和休克等使能源物质消耗增加、热站松八不足，加 

: W ： 丨!' : :,，1，/, 1 ，•: ri |- . .|： n|；r 

现低体温和皮肤硬肿。严重的颅脑疾病也可抑制尚未成熟的体温调节中枢调 V /功能进一步 
降低,使散热大于产热，出现低体温,甚至皮肤硬肿 ： 

3. 多器官损害低体温及皮肤硬肿可使局部血液循环淤滞，引起缺氣和代谢性酸中办，导 
致皮肤毛细血管壁通透性增加，出现 水肿： 如低体温持续存在和（或） ㈣ h ( n •积扩大，缺狄和代 
谢性酸中毒进一步加重，可引起多器官功能损害。 

【临床表现】 

主要发生在寒冷季节或重症感染时。多于生后1周内发病，早产儿多见。低体温和皮肤硬 
I 肿是本病的主要表现。 

1 • —般表现反应低下，吮乳差或拒乳、哭声低弱或不哭，活动减少，也可出现呼吸暂停等。 
2_低体温 ( hypothermia ) 新生儿低体温指体温 <35 ° C 。轻症为 30-35° C ; 重症 <30。(：，可出 
!现四肢甚或全身冰冷。低体温时常伴有心率减慢。 

3. 皮肤硬肿即皮肤紧贴皮卜_组织，+能移动，按之似橡皮样感 ， VW 红色或靑紫色 n 伴水 
肿# 打指硬肿常 m 对称性，其发生顺序依次为 :下肢 — 臀部—而额叶肢 + 令身。硬 
1 冲面积 n ]- 按头颈部20%、双上肢18%、前胸及腹部 M %、 背部及腰骶部14%、臀部8%及双下'肢 
2 的计订: m 吸|冬|徘 

4 - 多器官功能损害重症可出现休克、 DIC 和急性肾衰竭等。肺出血是较常见的并发症 
【辅助检查】 

根据病情滞要，检测血常规、动脉血气和血电解质、血糖、尿素 MJRSI :. 1)1(：^^:^ 
必要时可行 ECG 及 X 线胸片等 3 

【诊断】 

_ 么涔:今 f . U : 以 ㈣ 神 .A 

叮诊断 . 临味依据体温及皮肤硬肿范園 分为:轻度: 体温多 35 丈、皮肤硬肿范闹 <20%;屮 度：船 A 
<35 ^、碰 ㈣ ■ 20^-50%；重度 :体温 <301；.皮肤硬肿范闹 >50%，常伴衍器贷功能微 i :! 
【鉴别诊断】 

位 S 新生儿水肿和新生儿皮下坏疽相鉴别。 

1. 新生儿水肿局限性水肿:常发生于女婴会阴部，数 y 内町自愈,② V •产儿水肿：卜•肢 

3 JL Kl. i^r ；' V - ^ 

i 肾病：水肿较严 1 ，并有其备自的临床特点。 

2. 新生儿皮下坏疸常「 I :金黄色葡萄球菌感染所致 .. 多见 于难冷 爭彳) m _': m 分 

晩史 常发十 f 身体受 H (部位（枕、背、臀部等)或受损（如产鉗)部位 c 表现为局部皮肤变硬、略 
肿.发打.边心人“ o . w . -.j >' i "^ 色以 vi - ^ 

苟釘出血和溃疡形成，亦可讎舍成大片坏姐 



[治疗] 

1 . 复温 （rewarmin K ) H 的是在体内产热不足的情况下，通过提高环境温度（减少失热或外 
加热).以恢笈和 保持正 常体温 = 新生儿由于腋窝部皮下含有较多棕色脂肪，寒冷时氧化产热.使 
局部温度升高，此时腋温高于或等于肛温（核心温度)。正常状态下，棕色脂肪不产热, T A . R <0"C ; 
重症新生儿冷伤. [M 棕色脂肪耗尽.故 T wi 也 <0丈:新生儿冷伤初期,棕色脂肪代偿产热增加.则 
T a ,,^0°C : 因此.腋溫-.肛温差 （ T vb ) 可作为判断棕色脂肪产热状态的指标= 

(1.) 若肛湿 >30^：,可通过减少散热使体温回升。将患儿置于已预热至中性温度的暖箱中， 
—般在6~12小时内亦贿 iH 常体温 . 

(2) 当肛 &U30T 肘 ，一 般均应将患儿跫于箱温比肛溫高1~2弋的暖箱中进行外加温。每小 
时提高箱温 0.5 〜 1。 ( ：（箱温不超过 34=(: )，在12~24小时内恢复正 常体‘ 然后根据患儿体温调 
整暖 筘温度若无卜.述条件，也可采用温水浴、热水袋、火炕、电热毯或母亲将患儿抱在怀中等 
加热方法： 

2. 热量和液体补充供给充足的热 M 有助于复温和维持正常体温。热量供给从每曰 
21 OkJ/kg (50kml/kg) 开始，逐渐增加至每日41 9~502kJ/kg (100-120kcal/kg) c 喂养困难者可给予 
部分或完全静脉涔养：液体 Ili 按 0.24ml/kJ(lml/kcal) 计算，有明显心、肾功能损害者，在复温时 
因组织间隙液体进人循环.可造成左心功能不全和肺出血，故应严格控制输液速度及液体入量。 

3. 控制感染根据血培养和药物敏感试验结果应用抗生素。 

4. 纠正器官功能紊乱对心力衰竭、休克、凝血障碍、弥散性血管内凝血、肾衰竭和肺出血 
等，应给 予相戍 治疗- 

【预防】 

①做好闹生期保健丁作，宣传预防新生儿冷伤的知识。②避免早产、产伤和窒息等，及时治 
疗诱发冷伤的各种疾病③尽卑开始喂养，保证充足的热量供应。④注意保暖，产房温度不宜 
低于24。(: /k 后应立即擦干皮肤，用预热的被毯包幾。有条件者放置暖箱中数小时，待体温稳定 
后再放入婴儿床中，若室温低于 24T：, 应增加包被。小早产儿生后应一直在暖箱中保温，箱温为 
中性温度，待体_重>1800 ? 或室温下体温稳定时，可放置于婴儿 床中。 ⑤在新生儿外科手术、新 
生儿转院及各种检奄过程中应注意保暖= 

第十三节新生儿坏死性小肠结肠炎 

新生儿坏死性小肠结肠炎 (neonatal necrotizing enterocolitis,NEC) 是由围生期多种致病 
因素导致的以腹胀、呕吐、便血为主要症状的急性坏死性肠道疾病。 NEC 的总体发病率约为 
(0.3-2.4)/1000 活产婴儿，但90%~95%发生于胎龄 <36周的早产儿,在极低出生体重儿中，其发 
生率为5资~10% ,病死率为 20%-309K 后遗症发生率约为25%, 

【病因和发病机制】 

该病的病因及发病机制十分复杂，迄今尚未完金清楚，多数认为是多因素共同作用所致 、 

1. 早产 111 于肠道屏障功能不成熟，胃酸分泌少,胃肠道动力差，消化酶活力低，消化道黏 
膜通透性高，消化吸收功能差，当喂养不当、感染和肠壁缺血时易导致肠黏膜损伤。此外，肠道 
免疫功能+成熟，产卞分泌 Sl g A 能力低下，也有利于细菌侵人肠壁繁殖、、 

2. 肠黏膜缺氧缺血缺氧时机体重新分配令身血液以保证心、脑等重要脏器的供应,此时 
肠系膜血管收缩，使肠道血流减少至正常的从而发生缺氧缺血性损伤 .. 凡导 致缺氧 
缺血的疾病，如 IW:. 朗寮息、严壞呼吸暂停、严電心肺疾病、休克、双胎输血综合征、红细胞增多 
症，母朗滥川 "r 民闪 ，等都 "r 能通过肠壁缺氧缺血导致肠黏膜损伤 2 

3. 感染作多研究认为，感染和肠嗜炎症是 NEC 的最主要病因..败血症、肠炎或其他严 



重感染时，病原微生物或其毒素可直接损伤黏膜，或通过激活免疫细胞产生细胞因子，参 与 NEC: 
的发病过程。此外，肠道内细菌的繁殖造成的肠管过度胀气也可导致肠黏膜损伤。常见的致病 
菌有肺炎克雷伯杆菌、大肠埃希菌、梭状芽胞杆菌、链球菌、乳酸杆菌、肠球菌、凝固酶阴性葡萄 
球菌等 c 病毒(如轮状病毒)和真菌(如白念珠菌)也可引起本病。 

4. 肠道菌群异常母乳喂养的健康足月新生儿肠道菌群以双歧杆菌等益生菌为主。早产 
J •卜 U f 内! VI JLifi j il i)A rJijiH ]'/ , r j I I .'. j-Ll ^ Jvl^i JKjim , ]il , hi h f 11 ! 1' ./ . V ] 
原菌在肠道内定植或优势菌种形成并大量繁殖,侵袭肠道，引起肠黏膜损伤 a 

5. 肠道喂养约90%的 NEC 发生于肠道喂养后的新生儿。摄人配方奶的渗透压高 
(>400 mmol / L )、 奶量过多、增加速度过快、喂养理念或方法不当等均和 NEC 的发生有关。 

6. 其他某些渗透压较高的药物，如维生素 E 、 氨茶碱、吲哚美辛，也与 NEC 的发生有关， 
有报道大剂量静脉丙种球蛋白输注、浓缩红细胞输注可能会增加 NEC 的发生风险 c 

【病理】 

…肠道病变轻重悬殊，轻者病变范围仅数厘米，重者甚至累及整个肠道。最常受累的是回肠 
末端和近端结肠。肠腔充气，黏膜呈斑片状或大片坏死，肠壁有不同程度的积气、出血及坏死。 
严重时整个肠壁全层坏死并伴肠穿孔。 

【临床表现】 

发生时间与胎龄、出生体重相关，胎龄越小，起病越晚。平均发病时间为出生后 m 天，极低 
出生体重儿可迟至2个月，足月儿一般在生后1周内发病。 NEC 典型症状为腹胀、呕吐和血便， 
多数初起表现为胃潴留增加、腹胀和呕吐等喂养不耐受的症状，以及呼吸窘 迫呼吸暂停嗜 睡、 
体温波动等全身症状。随后出现大便性状改变、血便。严重者最后发展为呼吸衰竭、休克 、 DIC 
甚至死亡。查体可见肠型、腹壁发红，部分患儿右下腹肌紧张、压痛，肠鸣音减弱或消失。重者 
发生腹膜炎和肠穿孔。 

[ 辅助检查] 

1 - 血象 WBC 增高或降低，核左移，可见血小板减少; c - 反应蛋白早期可能正常，继之进行 
性 升高; 血糖异常(低血糖或高血糖)、代谢性酸中毒、离子紊乱及凝血功能异常等;血细菌培养阳 
性更有助于诊断。 

2 - 腹部 x 线平片对本病诊断有重要意义。主要表现为麻痹性肠梗阻、肠壁间隔增宽、肠 
壁积气、门静脉充气征、部分肠袢固定(表明该段肠管病变严重)、腹腔积液和气腹。肠壁积气和 
门静脉充气征为本病的特征性表现，可与一般麻痹性肠梗阻相鉴别 c 

【诊断】 

典型病例，如腹胀、呕吐和血便，加之腹部 X 线改变等，不难诊断，但对于起病隐匿，临床表 
现出非特异体征，应注意与其他疾病相鉴别。目前临床多采用修正 Bell - NEC 分级标准，见表 7-7 c 

【治疗】 

1. 禁食需绝对禁食，I期 72 小时 ，n 期 7 〜 10 天， in 期 14 天或更长。待临床情况好转.，大 
便潜血转阴，X片异常征象消失后可逐渐恢复经口 喂养： ■. 禁食期间须常规胃肠减压， 

2 - 抗感染一般可选氨苄西林、哌拉西林，或第3代头孢1：•素，如血培养阳性，参考 其药物 
敏感试验结果选择抗 生素。 如为厌氧菌首选甲硝唑，肠球菌考虑选用万古霉索：抗生素疗程视 
病情轻重而异(表7-7)，一般需7 〜 10天，重症14天或更长。 

3 .支持疗法维持呼吸功能，必要时机械 通气； 维持水、电解质平衡，每 (=1 供给液体以 
120〜 150 ml / kg ， 报据胃肠道丢•失再做 增减； 由于禁食时间较长，应该给予胃肠外营养，保吐每 H 
378~462 kJ (90 ~l I 0 kcal / kg ) 的能 M 供给，并注意必耑铽基酸、必需脂肪酸和维生岽的 补充； 有凝血 
. 1 vd H mi - . ^小 ■: ; f：i 小 W ; 出逆 治 f h / 

4. 外科治疗腹或腹膜炎是外科 m 疗的指征通过手术切除坏死肠段后内:彳 i 肠吻合 




I 期和 H 期的 NEC 患儿远期预后良好，经手术治疗的患儿，约有25%留有胃肠道的远期后 
遗症，如短肠综合征、肠狹窄，另有部分患儿可发生吸收不良、胆汁淤积、慢性腹泻、电解质紊乱 
等远期并发症。此外，有报道存活 NEC 患儿发生远期神经发育障碍的比例也比较高。 

(薛辛东） 


第十四节新生儿出血症 


新生儿银血& (hemorrhagir disease of the newborn, HDN) 是由于雄生素 K 缺乏 而导致体内某 
些维生素 K 依赖凝血因子活性降低的自限性出血性疾病。近年来，由于对初生婴儿出生时常规 
注射维生素 K,, 此病发生率已显著下降。 

[ 病因和发病机制】 

n . VI - K . X 等凝血因子主要在肝®粒体内合成,在此过程中须维生素 K G 5 参与.这些凝血 
E 子前 体蛋内 的谷鉍酸《«|能 y - 竣基化，羧基型蛋白具有更多的钙离子结合位点 
货■的生打活8 m + ^ K O 0 I . L k ir : 卜子■:晚 E ? an 亡. 

因此不能参与凝血过程而'致出血. 

本病与下列因素冇 关:① 肝脏储存量低 :母体 维生素 K 经胎盘通透性很低，仅1/10的量到 
达胎儿 体内； 母亲产前应用抗惊厥药、抗凝药、抗结核药等，干扰维生素 K 的储存或功_②合 
成步:激金儿離肠道尚尤细®.或使用广谱抗:;I ■边:常況难 T . 

不足.1摄人少 ：！: i 乳屮维1:备I 、低十于 • a ,; s 此■乳峨務的多！出生时摄 
人少、获得的维生素 K 量亦少:$吸收少 :有先 天性肝胆疾病，慢性腹泻可影响维生素 K 的吸收 



数原因 不明。 轻重程度不一，轻者仅有皮肤少量出血或脐残端 渗血; 严重者表现为皮肤、消化道、 
头颅等多部位、多器官出血，颅内出血常导致严重后果。 

2 . 经典型生后第 2 ~ 5 天发病，早产儿可迟至生后2周发病表现为皮肤癖斑、脐残端渗 
血、胃肠道出血等,而婴儿一般情 況好， 出血量一般少或中等,并呈自限性 = 

3. 晚发型生后 1-3 个月发病,多见于纯母乳喂养、慢性腹泻、肝胆疾病，营养不良、长期接 
受全静脉营养而又未补充维生素 K 者。除其他部位出.血外，几乎均有颅内出血，死亡率高，幸存 
者遗留神经系统后遗症。 

【辅助检查】 

主要包括凝血功能，血清维生素 K 缺乏诱导蛋白 （protein induced in vitamin K antagonism, 
PIVKA-I) 和维生素水平检测 

1. 凝血功能检测①凝血酶原时间 （pmthmmhin time,PT) 明显延长是诊断的重耍指标（为 
对照的2倍以上意义更大);②活化部分凝血活酶时间 （antivatwl partial thrnmliopliistin lime, APTT) 
或白陶土部分凝血活酶时间 （kaolin partial thromboplastin timft,KPTT) 也可延长；③凝血 _ 时间 
(TT)、 出血时间、血小板计数、血块退缩试验和纤维蛋白原正常。 

2. 活性II因子与 || 因子总量比值两者比值小于1时提示维生素 K 缺乏。 

3. PIVKA-II 测定用免疫学方 J ViH { J ft 接测定无 S 性的$血酶原一般认为 
PIVKA - n S2 叫 /L 为阳性,提示维生素 K 缺乏，是反映机体维生素 K 缺乏状况和评估疗效的准 
确 '简便的生化指标,在使用维生索 K 后 2-3 天, PT 恢复正常 后仍可 测得。 

4. 维生素 K 测定用高压液相层析法直接测定血中维生素 K 的含量。，菌'盡_血量大，限制 
了其在临床的 应用。 

【诊断和鉴别诊断] 

根据有高危病史、发病时间、 康表现 、实验室检虜及_.素 K 涪 疔有效即可诊断, S: 与■: 
下_鉴别 c 

〜 1.新生儿咽下综合征嬰 it 在.分娩过程中咽下母血， ，生爾 不久即呕血和(或)便血，但 本病： 
①无其他部位.出血及贫血 f ②血红蛋内和凝血机制 疋常; ③经】 . ％碳酸氢钠洗胃1~2次后擊血停 
止;④ Apt 试验可鉴别呕吐物中之暴否来自母 体:取 1份呕吐物加5份水,搅匀，离心 (2000 转/ 
分 )10 分钟后取上清液 4ml, 加人1%氢氧化钠 lml, 1~2分钟后，如上清液变为棕色提示为母血. 
不变色(粉红色)为婴儿血。 

2. 新生儿消化道出血坏死性小肠结肠炎、应激性溃疡、先天性胃穿孔等坷出现呕血或便 
血但患儿常有窒息，感染或使用激素等原发病史，一般情况较差,腹部体征明显，易 勹新生 '儿. 
出血症鉴别。 

3. 新生儿其他出血性疾病血小板减少 性紫* 血小板明显 降低; DIC 常伴冇严重的原发疾 
病，纤维蛋内原和血小板减少血友病患儿以男性多见,且多冇家族史.主要表现为.外偬后出血 

(治疗】 

拿徐予维生索 K, l-2mg 静脉谪汴, fli 血 hf 迅速停止，通常2小时内凝血因子 
能上 fl .24 小时完全纠正出血严 fi# 耐嫌新鲜余血成冰冻血浆 10~20ml/kg, 以提高血浆中冇 
活性的凝血因予视親麵* 以和 贫血 

t 预防】 

母孕期服 )1] f •扰维.生索 K 代谢的药物，妊娠最 fi. 3个月及分娩前各肌内注射1次维牛 
素 K, 10mg 纯母乳喂养者, tj: 亲设 I I® 维4:索 K,. 敏20, ng, 2次 所冇新生几 

':'iK K： 0.5-1,!；!li^iiijii 次 I V. 产 UmD 人；，以拽» : 免排 ’I .也 I、， i ： M .£ v 

产瓜有肝躯疾病，慢性腹泻，长期全静脉营养等高危儿应每周静脉注射 1 次维生隶 K, 0.5-1 



第十五节新生儿低血糖和高血糖 
-、新生儿低血糖 


【定义】 

新生儿出生店血 沏浓! iih - n 然 i-jj •的过祝.•片••多低血糖 6ti 新生儿并尤江•何 
临床症状和体征， m 此 . k 明以米新 '1:. 儿低血褪的定义一直未完全统一：目前多数学者认为.血 
清葡萄糖水平 <2.2nm〗nl/L(40mgAII) 位沴断为新生儿低血糖 (neonatal hypoglycemia), 而不考虑出 
生体重、胎龄和生后卜!龄•■由于葡萄糖是嫌生儿脑细胞的基本能源来源，因此，如不及时纠正低 
血糖将会造成永久#娜_槪 

【病因和发病机制】 

新生儿低血糖苻暂时性或持续性之分。 

1. 暂时性低血糖指低血溏持续时间较短.一般不超过新生儿期 2 

(1) 糖原和脂肪储备不 足：搪 原储谷是新生儿出生后I小对内能蛰的主要来源。糖原储备 
主要发 v-.- v: /Lftnn；H 能储济 "f 受判祝吱的彩响,且胎龄 
越小，糖原储济越少，叫出 生后所 U;: 能 M 又相对较高，糖异生途径中的酶活力也低 c 此外，宫内 
窘迫也可减少糖原储备：即使是足月儿，由于出生后24小时内糖原异生和酮体生成过程中 
某些关键酶发育不成熟，如生后喂养延迟至6~8小时，将有30%的婴儿血糖降至 2.78mmol/L 
(50mg/rll) 以下，10% 降至 1 .67 mniol/L (30mg/cU) 以下 c 

(2) 葡萄糖消粍 增加： 应激状态下，如窒息、严重感染等,儿茶酚胺分泌增加，血中高血糖素、 
皮质醇类物质水平增高，血糖增高，继之搪原耗竭,血糖水平 下降。 无氧酵解使葡萄糖利用增 
多，也可引起低血糖' 低体温、先天性心脏病等，常由于热量摄入不足，葡萄糖利用增加，可致 
低血糖= 

(3) 高胰岛素血 症：主 要见于 :①糖 尿病母亲婴儿 :由于 母亲高血糖时引起胎儿胰岛细胞代 
偿性增生，高胰岛素血症， Ifl!' 出生后母亲血糖供给突然中断 所致; ② Rh 溶血 病:红 细胞破坏致谷 
胱甘肽释放,刺激胰岛絮分泌 增加; 换血时用枸橼酸葡萄糖做保养液血换血后，因保养液中葡萄 
糖浓度较高,刺激胰岛素分泌增加，导致低 血糖。 

2. 持续性低血糖指低血糖持续至婴儿或儿童期。 

( 1 ) 婴儿先天性高胰岛索血症 （congenilal hyperinsulinism of infancy, CHI): 世界范围内发病率 
为活产婴的主嬰勺签•因缺陷冇关，其中最常见、最严重的基因缺陷为位于 (3 胰岛 
细胞膜上编码 ATP 敏感钾通道( K YIT ) 的2个亚单位 (SUR, 和 Kh.6.2 蛋内)趣因突变引起 K vrP 缺陷。 
少见的冇 Beckwith 综合征、先人性搪基化疾患等。 

(2) 内分泌 缺陷： 先人•性垂体功能低下、先天性肾上腺皮质增生症、高血搪素及生长激襄•缺 
乏等。 

(3) 遗传代谢性 疾病: 山碳水化合物 疾病: 如糖原贮积症I型、 m 型，半乳糖血 症等; ②脂肪 
酸代谢性疾 病：如 中链酰褪辅_ A 脱氢酶 缺乏; ③辍基酸代谢缺陷:如支链氨基酸代谢障碍、亮 
叙酸代谢缺陷等. 

【临床表现】 

低血糖多出现十 1.0 24-72 小财内。糖尿病母亲所生婴儿低血糖出现较早，经治疗后多 
于24小时内恢 K A 常大多数低血腑患儿无临床症状。据统计，尤症状性是症状性低血糖的 
J 0~2()倍讣状忭低血_ 讣状和体 hHlli 为非特异性，如反砬益、喂奍 W 难、呼吸暂猙、嗜_ . M 
: 1 :..心: "‘i: ■川丨 厂丨心 I*、iV、，riii，_UVd. 




【辅助检查】 

1. 血糖测定高危儿应在生后4小时内反复监测血糖，以后每隔4小时复查，直至血糖浓 
度稳定=由于纸片法检测简便、快速、无创，可作为高危儿的筛査，但确诊需依据化学法（如葡萄 
糖氧化酶)测定的血清葡萄糖值。须注 意:① 取标本后应及时测定，因室温下红细胞糖酵解增 
加，血糖值每小时可下降 0.83 〜 1.1 lmmol/L(15 〜 20mg/dl); ②由于新生儿红细胞多，且其中还原型 
谷胱甘肽含量高，红细胞糖酵解增加，故全血糖值较血清糖低10%〜15%，当血糖值 <1.67mmol/L 
(30mg/dl) 时，这种差异更大。 

2. 持续性低血糖者应酌情选测血胰岛素、高血糖素、 T 4 、TSH、 生长激素、皮质醇，血、尿氨基 
酸及有机酸等。 

3. 高胰岛素血症时可行胰腺 B 超或 CT 检查; 疑有糖原贮积症时可行肝活检测定肝糖原和 
酶活力。 

【治疗】 

由于并不能确定引起脑损伤的低血糖阈值，因此不管有无症状，低血糖者均应及时治疗。 

1- 无症状性低血糖并能进食者可先进食，并密切监测血糖，低血糖不能纠正者可静脉输注 
葡萄糖，按 6~8mg/(kg.min) 速率输注，每小时监测微量血糖1次，并根据血糖测定结果调节输糖 
速率，稳定24小时后逐渐停用。 

2- 症状性低血糖可先给予一次剂量的10%葡萄糖 200mg/k g (2ml/kg)， 按每分钟 1.0m] 静 
脉 注射; 以后改为 6~8mg/(k g .min) 维持，以防低血糖反跳。每1小时监测血糖1次，并根据血糖 
值调节输糖速率，正常24小时后逐渐减慢输注速率，48~72小时停用。低血糖持续时间较长者 
可加用氢化可的松 5mg/kg， 静脉注射，每12小时1 次; 或泼尼松 l~2mg/(kg.d)， 口服，共3~5天， 
可诱导糖异生酶活性增高。极低体重早产儿对糖耐受性差，输糖速率 >6~8mg/(kg.mi n ) 易致高 
血糖症 = 

3 - 持续性低血糖①婴儿先天性高胰岛素血症首选二氮嗉 （diazoxide)， 每日5〜 20 mg /kg， 分 
3次口服。如无效可用二线药物奥曲肽 （octreotide), 每日 SdSfxg/kgj 〜 8小时肌内注射或静脉 
$射。②高血糖素 0.02 叫静脉： i， 戍肌内注 射； 或 卜 20pg/(kg*h) 静脉维持，该药仅作为 
短期用药。 CHI 药物治疗无效者则须行外科手术治疗。先天性代谢缺陷患儿应给予特殊饮食 
疗法。 

【预防】 

1. 避免可导致低血糖的高危因素（如寒冷损伤等)，高危儿定期监测血糖。 

_ 2. 生后能进食者宜早期喂养。 

3. 不能经胃肠道喂养者可给10%葡萄糖静脉滴注，足月适于胎龄儿按 ^Smg/Ocg.min)、 早 
产适于胎龄儿以 4~6mg/(kg.min)、 小于胎龄儿以 6~8mg/(kg*min) 速率输注，可达到近似内源性 
肝糖原的产生率。 

:、新生儿高血糖 

【定义】 . 

新生儿全血血糖 >7.0mmol/L(125mg/fIl)， 或血清葡萄糖水平 >8.40mmd/L(150mg/cll) 为新生 
儿高血糖 （neonatal hyperglycemia) 的诊断标准。 

【病因和发病机制】 

1. 血糖调节功能不成熟是新生儿，尤其是极低出生体重儿高血糖的最常见原因， 

新生儿对葡萄糖的耐受个体差异很大，胎龄越小、体重越轻，对糖的耐受 越差。 极低出生体 
重儿即使输糖速率在 4~6 m g/(kg*min) 时亦易发生高血糖。同时新生儿本身胰岛 (3 细胞功能不 
完善％对高血糖反应迟钝,胰岛素对葡萄糖负荷反应低下，以及存在相对性胰岛素抵抗，引起肝 



重儿。 

2. 应激性在窒息、寒冷损伤、严重感染、创伤等危重状态下，血中儿茶酚胺、皮质醇、高血 
糖素水平显著升高，糖异生作用增强而引起高血糖。 

3. 医源性输注高浓度葡萄糖或脂肪乳，尤其输注速率过快时，易引起高血糖。应用某些药 
物，如肾上腺索、糖皮质激素也可导致高 血搪; 氨茶碱可抑制磷酸二酯酶，使 cAMP 浓度升高，后 
者激活肝葡萄糖输出，使血劭增高；其他的药物还有咖啡因、皮质类固醇、苯妥英钠等 c 

4. 新生儿糖尿病十分罕见，可以 是:① 暂时性(持续3~4 周); ②暂时性以后 复发; ③永久 
性糖尿病，约1/3的患儿有搪尿病家族史.多见于 SGA 儿 c 

【临床表现】 

轻者可无 症状； 血瑭增高 M 著者表现为脱水、多尿、体重下降等高渗性利尿症状，严重者可 
因高渗血症致颅内 出血： 新生儿糖尿病可出现尿糖阳性、尿酮体阴性或阳性： 

【防治】 

早产儿，尤其是极低出生体重儿应用5%的葡萄糖，输糖速率应矣 5~6 m g/(kg.min)， 并应监测 
血糖水平，根据血糖水平调节输糖速率。轻度、短暂 (24 〜48小时)高血糖可通过减慢葡萄糖输注 
速率 纠正; 治疗原发病、纠正脱水及电解质紊乱。当高血糖不易控制且空腹血糖水平 >14mmol/L 
时给胰岛素：开始每小时 0.01U/kg, 逐渐增至 0.05 〜 0.1U/kg 输注，但应每30分钟监测血糖1次， 
以防低血糖发生，血糖正常后停用。 


(常立文） 


第十六节新生儿低钙血症 

新生儿低钓血症 （neonatal hypocalcemia) 指血清总#§ <1.75mmol/L (7mg/dl)， 血清游离，丐 
<lmmol /L(4mg/dl), 是新生儿惊厥的常见原因之一。对于极低出生体重儿血清游离钙水平通常 
为 0.8~lmmd/L, 且可没有任何临床症状。 

【病因和发病机制】 

胎盘能主动向胎儿转运钙，故胎儿通常血钙不低。由于妊娠晚期母亲血甲状旁腺激素 (PTH) 
水平高，分娩时胎儿脐血总钙和游离钙均高于母血水平，故使新生儿甲状旁腺功能暂时受到抑 
制（即 PTH 水平较低)。出生后，因母亲来源的钙供应突然停止，外源性钙摄人尚不足，而新生儿 
PTH 水平较低，骨钙不能动员人血，最终导致低钙血症的发生。 

1. 早期低血耗是指发生于生后72小时内，常见于早产儿、小于胎龄儿、糖尿病及妊娠高 
血压疾病母亲所生婴儿。有难产、窒息、感染及产伤史者也易发生低钙血症，可能是由于细胞破 
坏，导致高血磷，与钙结合所致。 

2. 晚期低血钙是指发生于72小时后，常发生于牛乳喂养的足月儿，主要是因为牛乳中磷 
含 M 高 (900〜1000mg/L, 人乳 150»ig/L)， 钙/磷比不适宜 （1J5 : 1,人乳 2.25 : 1) 导致钙吸收差， 
同时新生儿肾小球滤过率低，肾小管对磷再吸收能力强，导致血磷过高，血钙沉积于骨，发生低 
钙血症 ： 此外，也见于长期肠吸收不良的患儿。 

3. 其他闪过度通气 （ 如呼吸机使用不肖）导致的呼气性碱中#，或使用碳酸氯钠等碱性 

A 物， "j(Ui 中.换 ifii 人! .‘；,v …丨 /'A 

妁 h i k 明使闭髓伴利尿剂，如"找衣，治知 m i 佛.使血钙降低 

若低血钙持续时间民或反复出现，应汴意有无下述疾病： 

⑴於保功能 /d 名见 w:i 米屮状旁腺槪 til )W]iv nii 叶;、 增卨.孕 n 和 
胎儿高血钙，使胎儿甲獻旁腺被严電抑制，从而生后•发生顽固而待久轉轉妈血症，伴蒙 低锲血 








症，血磷一般高于 2.6 mmol / L (8.0 mg / cU ), 应用钙剂可使抽搐缓解，疗程常持续数周之久: 

(2) 暂时性先天性特发性甲状旁腺功能 不全: 是良性自限性疾病，母甲状旁腺功能正常，除 
用钙剂治疗外，还须用适量的维生素 D 治疗 数月。 

(3) 先天性永久性甲状旁腺功能 不全: 系由于新生儿甲状旁腺先天缺如或发育不全所致，为 
X 连锁隐性遗传=具有持久的甲状旁腺功能低下和高磷酸盐血症。如合并胸腺缺如、免疫缺陷、 
小颌畸形和主动脉弓异常则为 DiGeorge 综 合征： 

【临床表现】 

症状多出现于生后5 〜 10 天： 主要表现为呼吸暂停、激惹、烦躁不安.肌肉抽动及忘颤、惊跳， 
重者发生惊厥，手足搦搐和喉痉挛在新生儿少见=发作间期一般情况良好，但肌张力稍高，腱 
反射增强，踝阵挛可呈阳性：早产儿生后3天内易出现血钙降低，其降低程度一般与胎龄成反 
比，通常无明显症状体征，可能与其发育不完善、血浆蛋内低和酸中毒时血淸游离钙相对较高 
等有关 

【辅助检查】 

血清总钙 <1.75 mmM / L (7 mg / fll ), 血清游离钙 <1.0 mmol / L (4 mg / f ! l ), 血清磷常 >2.6 mmol / U 8 mg / 
dl ), 碱性磷酸酶多正常。还应同时检测患儿血清镁、 PTH 水平，必要时需测定母奈血钙、磷和 
PTH 水平： 心电图示心律不齐、 QT 间期延长（早产儿 >0.2 秒,足月儿 >0.19 秒 h 胸片卜.肴不到 
胸腺影可能提示 DiGeorge 综合征 3 

【治疗】 

1. 补充钙剂 

(1) 方 法:① 凡因严重低钙导致惊厥发作或心力衰竭时，需立即静脉补钙：10%葡萄糖酸钙 
溶液(含元素钙 9mg/ml) 每次 l~2ml/kg， 缓慢推注(10~15分钟)，必要时间隔6~8小时再给药1次， 
每日最大剂量为 6ml/kg, 惊厥停止后可口服补充元素钙 50-60 mg/Ocg.d), 病程长者可持续2~ 4 
周，以维持血钙在2〜 2.3mmol/L(8.0~9.0mg/dl) 为宜。②不伴有惊厥发作,但血清游离钙 <lmmol/L 
(出生体重 >1500g) 或血清游离钙 <0.8mmol / L (出生体重 <〗500g) 时，应静脉持续补充元素钙 
40〜 50mg/(kgvl)。 ③对于某些新生儿，如患有严重 RDS 、 窒息、感染性休克，以及 PPHN 等，也应 
!， - 、 i: V l : w..m : V /： I 2~l.5mm..l /I, (出 中沐 It >1.瑪）或 l~1.4mmol /L (出生体 
重 <1500 g ), 以预防低钙血症的 发生： 

( 2) 注意 眞项:静 脉内诀 

至心脏 停搏，故静脉推注时应密切监测心率和心律变化，同时应防止钙剂外溢至血管外造成严 
重的组织坏死和皮下钙化. 

2. 补充镁剂若使用钙剂后惊厥仍不能控制，应检査血镁.苦血镁 <0.6 in m O l / Ul . 4 m S /, ll ). 
可肌内注射25%硫酸镁，每次 0.4 ml/kg , 

3. 补充维生素 D 甲状旁腺功能+令#长期 M 服钙剂的问时还应治 f 维生索 D : 10 000- 

25 7,1 或.二 Vl 速淡碎 (1.05 〜 O . lmp.M 或丨 .25-< OH ) ; l ), 0.25-0.5^ g/*l 治疗 过枰 屮丨. V :定沏泣 

心 ii.VN f •，码岱维卞索 V. 

4_调整饮食停喂含磷过高的牛乳，改用母乳或钙磷比例适当的配方乳 r 

(薛辛东） 


第十七节新生儿脐部疾病 

•、脐 炎 

胳炎 （ omphalitis ) 是指细菌人侵脐残端，并 R 在其繁殖所41起的急性炎症金黄色葡萄球菌 





:、肪 痛 

由于胳环关闭不 全或傅 弱,腹腔脏器由脐环处向外突出到皮下,形成胳疵 (umbilical hernia)= 
疝锻为腹膜及其外 U 的皮下组织和皮肤.诞内为大网膜和小肠肠曲.与拋壁一般无粘连。疝铤 
大小不一，直径多为 lrm 左 fV, 偶冇超过 3~4rm 者：多见于低出生体重儿，体重低于 1500g 者 
75%冇脐沛 迎常! ^iij 时脐沾 外卩 vum.. 安#吋川 r^.I mmi 纳，不易发生嵌顿出生 
后1年内腹肌逐渐发达，多数疝环逐渐狹窄、缩小，肉然闭合，预后以好：疝诞较大、4岁以上仍 
未愈合者可手术修补 

: .、脐肉邻肿 

脐肉芽肿 （umhiliral gnmulonm) 是指断脐后脐孔创面受异物刺激（如爽身粉、血痂）或感染， 
/umi: 成小 imri il Hi ⑴， MJ.n ^'i , i ^ 出物，⑴ M 

精一 H 数次清洁肉芽组织表面，预后良好。顽同肉芽组织增生者，呈灰红色，表面有脓血性分泌 
物，可用10%硝酸银烧灼或搔刮局部 £ 

第十八节新生儿产伤性疾病 

新生儿产伤 （birth injury) 是指分娩过程中因机械因索对胎儿或新生儿造成的损伤。高危因 
㈣？.㈣ K：、 胎[:.二？:、1 ' 人 liJ-l .y.'：'r,：Mrv：' 1 ⑽产/ ; •式 L、v.v 广. f> jn j ■发生于身体: 
的任何部位，常见的部位有神经系统、内脏、软组织、骨愤等：近年来由于加强了产前检查及产 
科技术的提高，产伤发生率已明显下降。 

*、头 M 血肿 

头颅血肿 （rephrtWuMTmtoma) 是由于产伤导致#脱:下血管破裂、血液积聚于骨膜下所致:常 
由胎位不正、头盆+称、胎头吸引或产钳助产引起， 

【临床表现】 

血肿部位以头顶部多见,沈额部少见.常为一剜忭.少数为双测 : •血肿在生后数小时至 
数大逐渐增大， W 颅缝处骨膜 1 jfj •粘连紧密，故血# +超越骨缝.边界诏楚.魚之衍波动感，其表 
阳皮肤颜色正常，如由产钳牵拉或胎头吸引所致,皮肤常订溃破或 g 紫红色 2 血肿机化从边缘 





血肿小者不需 治疗; 大血肿伴中度以上高胆红素血症者，应在严格无菌操作下抽吸血肿， 
并加压包扎 2-3 天，以避免胆红素脑病的发生。同时每日航由注射1次维生素 K,lmg, 共3,次。 
帽状腱膜下出血伴严重贫血者应给予输血治疗。 

二锁骨骨折 

锁骨骨折 (fracture of davide) 是产伤性骨折中最常见的一种，与分娩方式、胎儿娩出_方位和 
出： 生体重有关。难产、胎儿转位幅度大、巨大儿发生率高。骨折多发生在右侧锁骨中段外1/3处， 
此处锁骨较细，无肌肉附着，当胎儿肩娩出受阻时, S 形锁骨凹面正好卡在母亲耻骨弓下，容易 
折断。大部分患儿无明显症状，故极易漏诊，多因其他情况摄胸片时发现。但仔细观察可发现 
患儿病侧上臂活动减少或被动活动时哭闹,对锁骨进行常规触诊发现双侧锁骨不对称,病侧有 
增厚模糊感,局部软组织肿胀,有压痛、骨摩擦感,甚至可扪及骨痂硬块,患侧拥抱反射减弱或消 
失 ,X 摄片可确诊。青枝骨折一般不需 治疗; 对于完全性骨折，多数学者认为也无_须处理，随着 
婴儿生长发育，肩部增宽,错位及畸形均自行消失也可在患侧腋下置一软垫，患肢以绷带固定 
于胸前,2周可愈合。 


三、臂丛神经麻痹 

臂丛神 .fe 麻痹 （brachial plexus palsy) 是新生.儿周围神经损伤中最常见的一种斑千难 
产、臀位、肩娩出困难等因素使臂丛神经过度牵拉受损，足月_、大于胎龄儿多见。按受损部位 
不同可分为 :①上 臂型：又称 Duohenne-Erb 麻痹，由于第5、6颈神经根最易受损，故此型临床 
最多见=患侧整个上肤下垂、内犒 t 不能外展及外转。肘关节表现为前臂内收，伸直，不能旋 
后或弯曲。腕、指关节屈曲，受累侧拥抱反射不能弓|,出。②中臂 型:颈 7 神经根损伤，桡神经所 
支配的肌肉麻痹，前臂、腕、手的伸展动作丧失或减弱，而肱三头肌、拇指伸肌为:不完全麻痹。 
③下臂型 （Kl ump k e paralysis): 颈8至胸1神经根受累，腕部屈肌及手取•无力，握持反射弱，临 
床上较少见。如第1胸椎根的交感神经纤维受损，可引起受损侧综合征，表现为瞳孔 
缩小，睑裂变窄等。磁共振可确定病变部位,肌电图检査及神经传导试验也有助于诊断。预后 
取^于受损程度，若损伤为神经功能性麻痹，数周内可完全恢复：生后第丨周开始做按摩及被 
动运动,大部分病例可于治疗后 2-4 个月内获得改善和治愈，如为神经撕裂则留有永久麻痹. ■ 

四、面神经麻癖 

面神经麻痹 (facial nerve palsy) 常由于胎头在产道下降时母亲骶骨压迫或产钳助产受损所 
致的周围性面神经损伤 = 面.瘫部位与胎位有密切关系，常为一侧，眼不能闭合、不能皱《 .哭闹 
时面部不对称，患侧鼻唇沟浅，口角向健侧歪斜。治疗主要是注意保护角膜，多数系受压神经周 
围组织肿胀所致，故患儿预后良好.多在生裔1个月内能自行恢复：个别因神经撕裂持续1年 
未恢复者需行神经修复术治疗_ = 


(常立文） 





第八章遗传性疾病 


遗传性疾病是指由遗传物质发生改变而引起的或者是由致病基因所控制的疾病，具冇舞夫 
性、终身性和家族性的特征。 

遗传性疾病种类繁多,涉及全身各个系统,分散在临床各专业,导致畸形，代谢异常，神经和 
肌肉功能障碍，病死率和残疾率均较高 = 尽管单一遗传性疾病的发病率很低，但总体 h. 遗传性 
疚病在儿科疾病中所 ，的 比例较然 ifuih ra； 数遗传 rtifc 病丨 liiiiKAYi 效的治 m /说 
患儿常伴有智力低下和体格残疾，疾病的预防就更为重要。随着感染性疾病和营养不良性疾病 
得到较有效的控制，以及遗传性疾病检测技术的进步,遗传性疾病在 K 彳内 |,Vh [I J 地 f 14 v ‘r> E 
据统计 (OMIM 网站).遗传性疾病的种类多达 2 万余种，临床表型和致病基因都已明确的遗传性 
疾病有3555余种,统计结果见表 8-1 = 

_ 表 8-1 临床表型和致病基因都明确的人类孟德尔遗传性疾病(至 2012 年8月) _ 

常染色体疾病 3260种 I 线粒体基因病 28^ 

X伴性连锁疾病 263种 | 总计 35SS # 

Y 连锁疾病 _4种. I _ 


近10余年来,遘传性疾病的诊治方面取得了显著的进步, DNA 水平上的基因聲変,拷贝数 
变异以及甲基化异常所导致的疾病可:以通过分析获得明确的诊断，并能预测疾病的严重 
程度=新生儿疾病筛查、产前筛查和产前诊断的进步，推动了遗传性疾病的早期诊断和预防，同 
时，饮食治疗和药物治疗的发展，极大改善了患者的 :预后 。本章重点介绍染色体病和遗传代谢病 c 


第 一节概 述 



根据遗传物质的结构和功能改变的不同 . nf 将遗传性疾病分为 5 大类： 

1. 染色体病 （ r hmm 0 wma lrfi sor ( l «. s ) 指各类染色体异常导致的疾病 . 根据染色体异常的 
分为 ife 色体数目异常和染色体结构异常染色体数 H 异常是指整条染色体的 £. 失或荇 

增拍 ，比如唐氏综合征；染色体结构异常包括缺失.易位、倒位.环形染色体和等臂染色体等大片 
段结构改变 ，明 确的染色体崎变综合征有数百种，根据涉及的染色体，染色体病之 
色体异常和性染色体异常两大类随着 * 因芯片技术的发展, H 前所发现的染色沐的切缺尖. 
病变发生率远高于常规染色体核型分析发现的数蠆.. 

2. 单基因遗传性疾病 （mmiogenir Hisfase ) 单基因病是指由单个基因突变所致的遗传件疾 
病.每种单基因病均源向相关 S + 因的突变.此类疾病(=1前报道已达数 T •余种，何毎种疾病 的发病 
率作常低'在-对基因中只要有1个致病《因存在就能表现性状.称 M 件接 W ; HJ _ ⑽屮 
箱 2 个等位基因同时存在癍变财'|•齡表澳».称隐性基因中. •!, 明峨*按小 

式分 为以下 5 类遗传方式： 

|： 1 1 货去色沐 !il! f 1 遗传 （aut 議 mal (Inminant inhfritanre): 致病基因 6 色 II、 I. .，t, ('C，! 'tt 
f f 鐘濟籍:因传递给 f. 代' f 代就会丧现件状例如软骨发 A+ 不个:.成#_汆系4 

点是患者为杂合 f 型，亲代中 * I人患 病； 父，: J: /Niik. fk-tiM)V, K 忠构 K 险 u '； 





染色体随机失活而发病 >；；} 性 R 打一条X染色体.即使是隐性基因，也会发病，如血友病、进行 
性肌营养不良等家系特点是男性患者与正常女性婚配，男性均正常，女性均是携 带者; 女性携 
带者与正常男性婚 f?d, 男性50%为患者，女性50%为携带者。 

(4) X迹锁显性遗传 （X-link.erl dominant inheritance)： X连锁显性遗传致病基因在X染色体 
±0家系特点是患荇双亲之一是患者，男性患者后代中女性都是患者，男性都 正常; 女性患者后 
代中，50%为患荇女性患#病情较轻，如抗 D 佝偻病。典型的X连锁显性遗传家系经常表现 
为只有男性患者并 R.1 1咭外甥同患疾病的情况。 

(5) Y 连锁遗传 （Y-linked inheritance): Y 连锁遗传致病基因位于 Y 染色体上，只有男性出现 
症状，由父传子，例如性别决定基因 (SRY 基因）突变所致的性反转等。 

3. 多基因遗传性疾病 （polygenic disease) 疾病由多对异常基因及环境因素共同作用。每 
对基因作用微小，但有积累效应，致使超出阈值而发病。这些微效基因的总和加上环境因素的 
影响，就决定了个体的疾病性状例如 2 型糖尿病、高血压、神经管缺陷、兔唇等，都属多基因遗 
传性疾病： 

4. 线粒体病 （mimrUndrial disease) 人类细胞中有一部分 DNA 存在于细胞浆内，称为线粒 
体 DNA, 按母系遗传.战因突变为一组较为独特的遗传性疾病.目前已发现60余种疾病与线粒 
体趣因突变冇关，例如脂肪酸铖化障碍、呼吸链酶缺陷、特殊类型的糖尿病、脑病、肌病等- 

5. 基因组印记 （gfimmir imprinting) -基•因组印记(又称遗传印记)是指基因根据亲代的不同 

而有不同的衣达•卬足指仅一方亲本来源的同源基因表达,而来自另一亲本的不表达.即 
基因根据来源亲代的不同 ffrHj •不间的表达-临床 h, 控制某一表型的一对等位基因因亲源不同 
而 S 茇异性表达，即等位邡闪的表达如来向父源或 j: 源苻不冋的表现形式, ^'^.Pra.Ier-W.IH 
综合征和 Angelnw 川综介奸•都 {£： I5qll-I3 缺失. Prarler-Willi 综合征是父源性 15qll-13 缺失（母 
源单帝 二 体), Angelnmu 综介 fil: 为母源性 15ql 1-13 缺失（父源单亲二体)-雜因组印 id 还 ' 

桦遗传性疾病的表现度.外 M 率等. 

:、遗传性换痫的沴断和预防 

遗传病的诊断祯于特殊的临床综合征和 (或) 疾病特有的体征.或实验证据证实 1 •；； •疾病有关 
的褪闪或战 W 产物的改变遗传件疾病的诊断是开展遗传咨洵和防治的基础.遗传性疾病的珍 
断耍汴总收集以卜•资料 

1. 病史 

⑴前先人-_形'特殊 mnAAx 发育障碍、智力发育落后、性发育异常或有遗传性疾病 
家族史矜，):>/:做 i 羊细的家系凋査和家潜分析，了解其他成员的健康状况:.新生儿期出现黄疸不 



退、腹泻、持续呕吐、肝肿大、惊厥、低血糖，酸中毒、高氨血症、电解质异常以及尿中有持续臭味， 
应疑为遗传代谢病,并做进一步检查。 

(2) 记录母亲妊娠史，如胎儿发育情况、母亲有无糖尿病、羊水过多或过少等。糖尿病母亲 
婴儿畸形发生率高。羊水过多时胎儿常伴有畸形。 

(3) 应详细询问母亲孕期用药史及病史，弓形虫、风疫及巨细胞病毒感染能造成胎儿器官畸 
形,但病史 不一定 与畸形有因果关系。虽然回顾性流行病学调查认为一些药物与畸形有关，但 
真正能证实的药物致畸因素很少。 

2-体格检查头面部注意头围,有无小头畸形、小下颌畸形，耳的大小、耳位高低、眼距、眼 
裂、鼻翼发育,有无唇裂、腭裂和高腭弓，有无毛发稀疏和颜色异常 = 注意上部 M 与下部盘比例、 
指距、手指长度、乳头距离,注意脊柱、胸廓异常,注意关节活动是否正常,注意皮肤和毛发色素、 
手纹、外生殖器等。注意黄疸、肝脾肿大和神经系统症状。嗅 a —些不正常的汗味或尿味等，提 
示某些遗传代谢病的可能。 

3. 实验室检查 

(1) 染色体核型分 析:染 色体核型分析是经典的细胞遗传检测技术，是将一个处于有丝分裂 
中期的细胞中全部染色体按大小及形态特征，有秩序地配对排列，观察有无染色体数目或结构 
异常。染色体核型分析是习惯性流产、不孕不育、性发育落后以及智力低下等患者寻找遗传学 
病因的常规检测方法。染色体核型分析只能检出染色体数目异常和大片段结构异常，染色体的 
微缺失、微重复与各类基因突变均无法通过染色体核型分析检出。 

⑵荧光原位杂交 (FISH) 技术: FISH 是用荧光素标记的特定 DNA 作为探针进行原位杂交 
来检测患者样本中的目鈞 IWA 序列。通过荧光显微镜对样攝迸行观察,能够实时看到探针信 
号的有无及在染色体上的位置。 FISH 检查必须预先知道异常发生部位并有.针对性地选择特异 
性探针，只能对个别问题进行分析。 FISH 技术主要用于染色体上的徽小缺失，这些微缺失综合 
征用传统的染色体分析方法不能识别，包插 Prader-Willi 综合征、 Angelman 综合征、 Wiliams 综 
合征等。 

(3) 基因芯片技 术:基 因芯片技术是近年遗传学检测的重大进展，它可以通过一次实验对 
，一样^的整个基因组进行检査。与传统的遗传学检测手段相比，基因芯片检测有如下 特点： 
①检测高通量 :能够 在一张芯片上检测整个基因组的基因拷贝数变异 （copy number variations, 
CNV S ); ②检测分辨率 高冷统 的核型分析即使分辨率最高，也只能检测大于 iOMb(lM=lxl0 6 ) 
的片段，而基因芯片能够检测小于 100kh(lk = lxl0\ 甚至 lkh 的拷贝数 变异。 SNP 芯片能检测 
单个核苷酸的改变： 

’…人心 M 途 U” 卜⑽城色体彳 wurid 的;)、叫，这 jsji 前说 

床诊_各类染色体微缺失和微重复综合征的首选方法;②进行单核苷酸多态性分析，用于复杂 
疾病以及多基因遗传性疾病的临床相关性研究。 

( 4 ) DNA 分析: 基因诊断是在 DNA 水平上对受检者的某一特定致病基因进行分析和检测， 
从而达到对疾病迸行特异性分子诊断的目的。 DNA 来源于内细胞或其他组织，包括羊水细胞 
和绒毛膜绒毛细胞(用于产前诊断)、口腔黏膜细胞(咽拭子)和成纤维细胞 (通 过皮肤活检获取)， 
从这些组织中能够得到足够的 D1\A DNA 扩增技术,如聚合酶链反应 （PCR), 能够从 少沿的 
细胞中扩增 D\A， 然后进行 DNA 直接测序分析。基因诊断在临床诊断和产前诊断中占存重 
要地位，能够在基因水平诊断遗传性疾病，也可检测出携带者，是一种快速、灵敏和准确的检测 
手段 

w 匕 tm. v vwtmj'i 化㈨如血糖、血氨、电解质、酮体、乳酸/丙 
，: 後、尿酸彎近年乃艘的遗传代谢病串联质谱检⑷技 mm 不 ； （l 
L ! 逐步成为遗传代谢病的常规检测I:興,特别是串联质谱技术，能对微董血一次进行30多种氣 




明原因疾病的家庭 成员； ③疑与遗传有关的先天性畸形、病因不明的智力低下 患者; ④易位染色 
体或致病基因携 带者; ⑤不明頃因的反复流产、死胎、死产及不孕(育） 夫妇; ⑥性发育异 常者； 
⑦孕早期接触放射线、化学#物、致畸药物或病原生物感 染者; ⑧有遗传性疾病家族史并拟结婚 
或生育者。 

值得注意的是，先天性疾病和家族性疾病不完全等同于遗传性疾病。所谓先天性疾病 
(congenital disease) 常指个体生来即有异常表型，可为遗传性疾病，但并非都是遗传性疾病，如先 
天性梅毒、先天性肝炎等1均是由孕母在妊娠期间受到病原生物体感染所致。同样，遗传性疾病 
亦并非都表现为先天性，某些遗传性疾病出生时无异常表型，要到特定的年龄才发病，如亨廷 
顿舞蹈病、脊髓性小脑共济失调等 e 在临床上，严格区分由遗传因素与非遗传因素所造成的先 
天性畸形 （congenital malformation) 或出生缺陷 (birth defects) 有一定的困难，但又十分必要，这将 
有助于控制和减少遗传性疾病和出生缺陷患儿的出生,有助于提高人口素质，尤其是出生人口 
素质。 

5. 预防遗传性疾病是一类严重危害人类身心健康的难治疾患，不仅给家庭及社会带来沉 
重负担，而且危及子孙后代，直接影响人口素质的提高。由于多数遗传性疾病的治疗仍颇为艰 
难或昂贵，难以普遍实施。因此，为减少遗传性疾病的发生，广泛开展预防工作就显得格外重要。 
目前防治的重点主要是贯彻预防为主的方针,做好三级预防，防止和减少有遗传性疾病患儿的 
发生和出生，或者出生后及早治疗，避免有遗传性疾病的患儿发病。 

一级预 防：防 止遗传性疾病的发生近亲结婚所生子女患智力低下的比例比非近亲婚配的要 
高150倍，畸形率也要高3倍多，国家法律禁止直系血缘和三代以内的旁系血缘结婚。凡本人 
或家族成员有遗传性疾病或先天性畸形史、家族中多次出现或生育过智力低下儿或反复自然流 
产者，应进行遗传咨询，找出病因，明确诊断。在人群或者高危家族及时检出携带者，并在检出 
后积极进行婚育指导，对预防和减少遗传性疾病患儿的出生具有现实意义。 

致病基因携带者是指具有隐性致病基因（杂合子)或平衡易位染色体，且能传递给后代的外 
表正常的个体。携带者检出的意义在于 :①在 群体中每种隐性遗传性疾病的发病率虽然很低， 
但致病基因携带者却相当多，例如苯丙酮尿症的发病率为1 : 11 000,但人群中的致病基因携带 
者达1 : 50~1 : 60 双亲之一为染色体平衡易位，其后代异常胚胎的几率 较高; ③对隐性遗传 
性疾病携带者的检出有助于积极进行婚育指导或产前诊断，对预防和减少遗传性疾病患儿的出 
生具有现实意义。 

二级 预防: 在遗传咨询的基础上，有目的地进行产前诊断，即通过直接或间接地对孕期胚胎 
或胎儿进行生长和生物标忠物的检测，确定沴断，减少遗传性疾病患儿出生< 根据特定的遗传 
性疾病或者先天缺陷，可用不同的产前诊断方法进行诊断。例如通过观察胎儿表型的形态特征 
(超声、胎儿镜检査)、染色体检査（细胞遗传学技术)及基因分析或其表达产物测定(酶和生化测 
定)来诊断。所用标本的采集可由羊膜腔穿刺术、绒毛膜绒毛吸取术、脐带穿刺术和从母血中分 
离胎儿细胞等方法来 完成。 

4级 预防: 遗传性疾病出生后的治疗。新生儿疑有遗传性疾病，出生后即尽可能利用血生 
化检杳或染色体分析作出導期诊断。新生儿疾病筛査是提高人口素质的重要措施之一,通过快 
速、敏感的检验方法，对…些先天性和遗传性疾病进行群体筛检，从而使患儿在临床上尚未出现 



疾病表现而其体内生化、代谢或者功能已有变化时就作出早期诊断，并且结合有效治疗，避免患 
儿重要脏器出现不可逆性损害，保障儿童正常的体格发育和智能 发育, 目前新生儿疾病筛査正 
在全国逐步推广，各地主要筛查先天性甲状腺功能减退症和苯丙酮尿症两种导致智能发育障碍 
的疾病=苯丙酮尿症发病率约为1 : 11 000,先天性甲状腺功能减退症发病率约为1 : 3000,有 
的地区开展了葡萄糖 -6 -磷酸脱氢酶缺乏症、先天性肾上腺皮质增生症筛查，个别城市已经开展 
了串联质谱新技术的遗传代谢病筛査，大大扩大了筛查的疾病谱。新生儿疾病筛查町使患儿出 
生2~4周内得到确诊。通过后续积极治疗，极大降低了遗传代谢性疾病的危窗 

第二节染色体病 


染色体病是由于各种原因引起的染色体和（或）结构》常的抚及妓个 
百个 基因： 常造成机体多发畸形、智力低下.生长发育迟缓和多系统功能障碍，故乂称为染色体 
畸变综合征 （chromosomal aberration syndrome)； 染色体疾病在新生儿中的总发生.率约为 0.69K 
根据畸变涉及的染色体可分为常染色体病和性染色体病两 大类： 其中性染色沐异常占0.22%, 
常染色体异常占 0.40% t 染色体畸变往往发生在亲代生殖细胞形成过程中： 

【染色体畸变】 

染色体的畸变包括染色体数目异常和结构异常两大类，也有染色体数㈡异常和结构异常同 
时存在的情况 = 

1. 染色体数目异常是由于染色体在减数分裂或有丝分裂时不分离，时使46条染色体固 
有数目增加或减少。如果是整个染色体组增减，产生整倍体变异，含有3个或3个以上染色体 
组的细胞称多倍体 (polyploid), 按多倍体的染色体组数，可称为三倍体 (69 ，XXX ,69, XXY) 和四 
倍体 (9 2 ，XXXX、92，XXYY)。 多倍体多在胚胎期死亡而流产,临床上罕见。如果是个别染色体 
的增减，产生非整倍体变异,称非整倍体 (aneuploirl)。 临床上常见的是在二倍体基础上，少数染 
色体的增加形成超二倍体 （hyperdiploid), 或减少形成亚二倍体 （hypodiploirl )。亚二倍体屮比二 
倍体染色体数 (2n) 少一条染色体，称染色体为单体 （ monosomy )， 由于基因组的严重失衡，机体 
难以存活。染色体单体生存的唯一例证是 Turner 综合征，核型为45, X c 超二倍体中比二倍 
体染色体数增加—条染色体，称染色体为三体 （trisomy) ， 21 _ 三体是最常见的染色体数 {；.；} 畸变 
类型： 

如果同一个体的细胞存在两种不同的染色体核型，即体内存在两种或两种以 h 的细胞系， 
称为嵌合体 （mosak ): 嵌合体的临床表型不但与异常核型的嵌合比例有关，还~舁常核型在不 
同组织中的分布有关：一般来讲，体内正常二倍体细胞所占比例越大，临床症状越轻： 

2. 染色体结构异常是由于各种原因造成染色体断裂所致,断裂后断端盛打黏捋性.能4 
其他断端再.结合，发生结构重排而导致缺失、倒位、易位、等臂、环形染色体等改变.根据遗传 
物质是 为丢失 ，染色体结构异常可以分为平衡性与非平衡性两类。如果染色体携带的遗传物 
质没有增减 ，而 只是位置或#颂序发生了改变,这种异常称为平衡性结构异常=常见的平衡性 
结构异常如染色体平衡易位 （l)alanr ft d transW.atirm) 、臂间倒位 （pericentrir inverMon) 、臂内倒位 
(paracentric inversion) 等。平衡性结构异常携带者本人通常没有临床表咽，但副I于会生成异常 
配子,因此这些携带者在生育后代过程中史容易发生不孕，流产，并 U |」(能十.命患釘染色体病的 
后代.如果染色体携带的遗传物质发生了增减，这#染色体结构异常就适II:平衡的，通常将釭 
接异致染色体病的发生。 

【染色体琦变的原因】 

能导致染色体畸赍的原凼阽表8-2」 



_ 表 8-2 能导致染色体畸变的原因 _ 

染色体畸变的原因 描 述 

1. 物观 N 泰 线印山出 M.1 ‘能治 t 

母接触放射线后,其子代发生染色体畸变的危险性增高 

2. 化学因索 许多化学药物 （ 如抗代谢药物、抗_痫药 物等） 和农药、莓物（如苯、甲苯、碑等）可 

致染色休畸变增加 

3. 生物阁杂 …邱沾 ^阢如 G 形虫、风疹病毐、叵细胞病毐、麻疹病逛、腮腺炎病#的感染可引 

起胎儿染色体断裂 

4. 孕妇年龄 A 龄孕 ia 在形成卵子过? s 中发生染色体不分离的概率明显上升，因此高龄孕妇 

少.#庙氏综合征等染色沐数 H 异常忠儿的风险较高 

5. giKri^jv ^ ：l v.c：i^uL：；v^ I- ■ : ! 1 iuim. 


【染色体病的临床特征】 

1 . 常染色体病即常染色体数固异常或结构异常所产生的综合征,其共同的特 征为: ①生 
长发育 迟缓; ②智能发育落后;③多发性先天性畸 形：内 脏畸形、骨骼畸形、特殊面容、皮肤纹理 
改变。最常见的娃廚氏综合征，其次是18-三体综合征、13-三体综合征及 5P- 综合征等。 

2. 性染色体病即性染色体X或 Y 数目异常或结构的畸变。一般没有常染色体病严重， 
常伴有性征发育障碍或异常，最常见的是 Turner 综合征、 Klinefelter 综合征，其次尚有 XYY 、多X 
等综合征。 

【染色体核型分析的指征】 

在临床卜.，若患者出现以下情况则需考虑进行染色体核型 分析: ①怀疑患有染色体 病者； 
②有多种先天性 畸形; ③有明显生长发育障碍或智能发育 障碍; ④性发育异常或 不全; ⑤原发性 
不孕或多次向然流 产史; ⑥有染色体畸变家族史等。 


、，紙综合征 

廚氏综☆征，又称 21- •:体综合征，以前也称先天愚型，是人类锻早被确定的染色体病，在活 
产婴儿中发生率约为丨： 1000-1 : 600,母亲年龄越大.发生率越高， 

【遗传学基础】 

细胞遗传学特征是第21号染色 体呈三 体征 （tdsomy 21 ), 其发生主要是由于亲代之一的生 
殖细胞在减数分裂形成配子时，或受精卵在有丝分裂时,21号染色体发生不分离，胚胎体细胞内 
存在一条额外的21兮染色 体:. 

【临床表现】 

本病主耍特征为智能落后、特殊面容和生长发育迟缓，并可伴有多种畸形：临床表现的严 
1程度随异常细胞核型所占百分比而异。 

1. 特殊面容谢生时即有明显的特殊面容（阁 8-1), 

表情呆滞 .. 眼裂小、眼距宽、双眼外眦上斜，可有内眦赘皮, 

毋梁低平、外坏小、硬腭窄小,常张口仲舌,流 i 延多,头小而 • 

阢、前囟大 R 关闭延迟，颈短而宽.常 M 嗜睡和喂养闲难。 

2. 智能落后这迠本病最突出、最严重的临床表现。 

绝大部分患儿都仃+同程度的智能发育障碍.随年龄的增 
l< II益明賊嵌合休咽患儿临床表现闪嵌合比例以及21 
4染色 体：体 细胞在中枢神全令中的分布不同断有很大差 
异 JW 为动作倾向 f •定喂化.抽象思维能力 受损最大 

3. 生长发育迟缓 m _作.的身 K 和体重均较正常儿低.生后体格发育、动作发育均迟缓, 


，并 可伴有多种畸形：临床表现的严 

^1 

图 8-1 唐氏综合征患儿面容 





身材矮小，骨龄落后于实际年龄,出牙迟且顺序异常；四肢短，韧带松弛,关节可过度 弯曲； 肌张 
力低下，腹膨隆,可伴有脐疝;手指粗短，小指尤短，中间指骨短宽,且向内弯曲。 

4. 伴发畸形部分男孩可有隐睾，成年后大多无生育能力。女孩无月经，仅少数可有生育 
能力。约50%的患儿伴有先天性心脏病,其次是消化道畸形。先天性甲状腺功能减退症和急性 
淋巴细胞白血病的发生率明显高于正常人群,免疫功能低下，易患感染性疾病。如存活至成人 
期，则常在30岁以后即出现老年性痴呆症状。 

5. 皮纹特点手掌出现猿线(俗称通贯手)，轴三角的 atd 角度一般大于45。，第4、5指桡箕 
增多。 

【实验室检查1 

1. 细胞遗传学检查根据核型分析可分为 三型： 

(1) 标准 型:约 占患儿总数的95%左右,患儿体细胞染色体为47条,有一条额外的2〗号染 
色体,核型为47,XX(或 XY), +21。 

(2) 易位型 :约占 2.5%~5%,染色体总数为46条，其中一条是额外的21号染色体的长臂与 
一条近端着丝粒染色体长臂形成的易位染色体，即发生于近着丝粒染色体的相互易位,称罗伯 
逊易位 (R 0 bert S0n i an trans l ocation) , 亦称着丝粒融合。易位染色体以13号与14号染色体最为 
多见。如14号染色体与21号染色体罗伯逊易位导致21-三体，例如 46,XY,der(14;21) (qlO; 

qlO), 十21。 

⑶嵌合体 型:此 型约占，由于受精卵在早期分裂过程中发生了 21号染色体不分离， 
患儿体内存在两种细胞系，一种为正常细胞,一种为21-三体细胞，形成嵌合体，其核型为46, 
XY (或 XX)/47,XY (或 XX),+21。 此型患儿临床表现的严重程度与正常细胞所占百分比有关。 

2. 荧光原位杂交以21号染色体的相应部 :位序 列作为操针，与外周血中的淋巴细胞或羊 
永细胞进行杂交，.可快速、准确的进行诊断。在本病患者的细胞中呈现,3个21号染色体的荧光 
儐号。 

【诊断和鉴别诊断】 

典型病例根据特殊面容、智能与生长发育落后、皮纹特点等不难作出临床诊断，但应进行染 
色体核型分析以确诊。新生儿或症状不典型者更需进行核型分析确诊。 

本病应与先天性甲状腺功能减退症鉴别,后者有颜面黏液性水肿、头发干燥、皮肤粗糙、喂 
养困难、便秘、腹胀等症状，可测血清 tsh 、 t 4 和染色体核型分析进行鉴别。 

【遗传咨询】 

标准型唐氏综合征的再发风险为1%,母亲年龄越大，风险率越高,>35岁者发病率明显上 
升。在易位型中，再发风险为4%~10%。但如父母一方为21号染色体与21号染色体罗伯逊易 
位携带者，将无法生育染色体正常的孩子，因为他们的后代或者是21单体，无法存活到出生，或 
者是易位型唐氏综合征患者。对于生育过唐氏综合征患儿的孕妇以及其他高危孕妇（如高龄孕 
妇)，应在怀孕期间进行羊水染色体检查，预防唐氏综合征患儿的出生„ 

【产前筛查】 

唐氏筛查(血清学筛査)是目前被普適接受的孕期筛査方法。唐氏筛査测定孕妇血清中 (3- 
级毛膜促性腺激素 （ P - HCG) 、 甲胎蛋白 （AFP) 、 游离 雌彐醇 (F E 3) ，根据孕妇检测此 三项值 的结果 
并结合孕妇年龄,计算出本病的危险度，将孕妇区分为高危与低危两类。对于高危孕妇进一步 
进行羊水穿刺作出最终诊断。唐氏筛查的优点是接受度高，只需采血一次即可完成。但是它具有 
假阳性率高与漏检率高的缺点。目前正在逐渐发展一些新的无创筛査技术。最新的研究表明，采 
用高通量测序的无创检测技术能够将检出率提高到99%的水平，并且将假阳性率降低到1%以内。 

[治疗] 

痛前尚无有效治疗方法。要采用综合措施,包括医疗和社会服务，对患者进行长期耐心的 




教育。要训练弱智儿掌握一定的工作技能。对患儿宜注意预防感染，如伴有先天性心脏病、胃 
肠道或其他畸形，可考虑手术矫治 ： 

\、 先天性卵巢发胄不全综 ME 

本病由 Turner 医师于1938年首先报道，故称为 Turner 综合征 (TS)。 1959年证实该病因性 
染色体X呈单体性 所致： TS 在活产女婴中约占 0.4% c ，该病是人类唯一能生存的单体综合征。 

【遗传学基础】 

本病由于细胞内X染色体缺失或结构发生改变所致，可能的机 制为: ①亲代生殖细胞的减 
数分裂发生不分离。②在有丝分裂过程中X染色体的部分丢失。患者染色体核型有单体型、嵌 
合型及结构变异型，其中以X染色体单体型最为常见(可占95%)。结构变异型包括长臂等臂X 
染色体、短臂或长臂部分缺失，少数病例存在 Y 染色体片段或来源不明的染色体。 

【临床表现】 

患者多因身材矮小、靑春期无性征发育、原发性闭经等而就诊。 

典型的 TS 患者在新生儿时期可见颈后皮肤过度折叠以及手、足背发生水肿等特异性症状。 

儿童期常见于3岁后身高增长缓慢，生长速率明显下降，大多低于 -3SD， 青春期无生长加 
速，成年期身高约135〜 140cm。 颈短，50%有颈蹼，后发际低，两乳头距离增宽，随年龄增长乳 
晕色素变深。皮肤多痣，有肘外翻=青春期无性征发育，原发性闭经，外生殖器呈幼稚型，不育。 
患者常伴有其他先天性畸形，如主动脉缩窄、肾脏畸形（马蹄肾、易位肾等)、指(趾）甲发育不良， 
第4、5掌骨较短等。智力正常或稍低。 

【实验室检查】 

1. 染色体核型分析 TS 的异常核型有以下 类型： 

(1) 单体型 :45，X 是最多见的一种，约占60%。这种核型的个体绝大部分在妊娠早期自然 
流产，其余存活的个体具有典型的临床症状。 

(2) 嵌 合型： 嵌合型 Turner 综合征可以是 45，X 与正常核型的嵌合(45，)(/46，\义)，也可以是 
45，X 与其他异常核型的嵌合（如 4 5 ，X/4 7 ，XXX)， 约占该病的25%。细胞类型以46,XX为主的 
个体临床症状较轻，约20%的患者可有月经来潮，部分有生育能力。若患者以45,X细胞为主， 
其表型与单体型相似。 

(3) X染色体结构 异常: X染色体结构异常也可能导致 Turner •综合征，其中短臂或者长臂的 
整臂缺失相对多见，但是也可能发生部分片段的丢失。如 46，X，del(X)( P 12) 代表X染色体短 
臂1区2带以远的片段丢失。在临床上还经常可以看到一些特殊的X染色体结构异常，如X染 
色体长臂等臂染色体。同时，各类X染色体结构异常与45,X的嵌合核型也很多见。 

2. 内分泌激素检查垂体促性腺激素黄体生成素 （LH)、 卵泡刺激素 （FSH) 明显升高，仏降 
低，提示卵巢功能衰竭。部分患者血清生长激素 (GH) 激发峰值降低、血清类胰岛素样生长因子 -1 
(IGF-1) 低下。 

3. B 超检查显示子宫、卵巢发育不良，严重者呈纤维条索状。 

【治疗】 

本病的治疗包括改善其成人期最终身高、促进性征发育、辅助生殖技术、社会心理治疗及相 
关疾病防治。 

1- 矮身材的治疗治疗目的在于提高患者的生长速率，改善成年身高。重组人生长激素对 
TS 患儿身高改善有一定作用，明确诊断后每晚临睡前皮下注射 0.15U/kg。 影响 GH 疗效的因素 
包括开始治疗的年龄及骨龄、 GH 用药剂量及疗程、遗传靶身高、雌激素替代治疗的时间等。 

2- 雌激素替代治疗在青春期可用雌激素进行替代治疗，一般从 12-14 岁幵始，先用小剂 
M 治疗6~12个月，逐步增加到成年人替代治疗剂量，以促使乳房及外阴发育。2年后可进行周 



期性的雌激素-孕激素治疗(人工周期治疗)，有助于患者的第二性征发育。由于性激素具有促 
进骨骺愈合、限制骨骼生长的作用,故在青春期前慎用。极少数嵌合型患者可能有生育能力，但 
其流产或者死胎率极高,30%的后代有染色体畸变。 


三、先天性睾丸发胄不全综合征 

先天性睾丸发育不全综合征，又称 Klinefelter 综合征，是一种发病率较高的性染色体疾病， 
由于性染色体异常,导致睾丸发育不全和不育。是男性不育的常见原因之一。 

[ 临床表现] 

男性表型，体格较瘦长，身材较高，指间距大于身高。乳房女性化约占 40% o 青春期发育常 
延缓，由于无精子,一般不能生育(偶有例外)。体检发现男性第二性征不明显，无胡须，无喉结， 
皮肤白皙,睾丸小，阴茎亦小,阴毛发育差。智商水平处于正常范围内，能够正常学习并且适应 
社会工作，但是患者人群的平均智商较正常人群低 10-15 分左右。 

:实验室检查】 

1. 外周血细胞染色体核型分析该病性染色体标准型为三体型47, XXY, 也可有性染色体 
四体塑或者五体型,例如48, XXX Y ; 48, XXYY ; 49, XXXXY ; 49, XXX YY C 

2. 生化检验患者血清中睾酮降低，垂体促性腺激素黄体生成素 （LH)、 卵泡刺激素 （FSH) 

升高。 


3. 其他检验患者精液中一般无精子生成，病理检查见曲细精管玻璃样变,其睾丸间质细 
胞 (Leydig 细胞)虽有增生,但内分泌活力不足。 

【治疗】 

本病患者一般困青春期不发动而被诊断,也有部分患者因婚后.不:育而被确诊。如能早期发 
现,患者自11~拉 岁开始 应进行雄激素治疗。一般可采用长效睾酮制剂,如庚酸睾酮治疗，开始每 
次脏内注射 50mg, 每 J 周 . 次，每隔 6-9 个 J 増加剂量 50mg, 直至达到成人剂量(每3 .周 200mg)o 

第三节遗传代谢病 


遗传代谢病 （inborn errors of metabolism JEM) 是遗传性生化代谢缺陷的总称，是由于基因突 
变，引起蛋白质分子在结构和功能上发生改变,导致酶、受体、载体等的缺陷，使机体的生化反应 
和代谢出现异常，反应底物或者中间代谢产物在体内大量蓄积，引起一系列临床表现的一大类 
疾病。 

遗传代谢病种类繁多，目前已达数千种,常见有 400-500 种，单一病种患病率较低,但是总 
体发病率较高、危害严重,是临床的疑难杂症。患者若得不到及时诊治，常可致残，甚至危及生 
命，给社会和家庭带来沉重负担。 

【遗传代谢病的分类】 

遗传代谢病可根据先天性缺陷所累及的生化物质进行分类，见表8-3。约80%以上属常染 
色体隐性遗传,其余为X连锁遗传、常染色体显性或者线粒体遗传等。 

表 8-3 遗传代谢病的分类及主要疾病 _ 

苯丙酮尿症.枫糖尿病，同 型胱氨 酸血症、高甲 硫氨 酸血症，白化病.尿黑酸症，酪《酸血症，髙气《酸血 
症 ，瓜氨 酸血症.精氨酸酶缺乏症等 



由于基因突变，导致蛋白酶功能降低。蛋 ft 酶的生理功能是催化底物转变为产物,因此几 
乎所有因酶代谢缺陷所引起的病理改变都直接或间接地与底物的堆积、产物的缺乏有关，在病 
理情况下堆积的底物常常循旁路代谢途径产生大量旁路代谢产物,也可造成病理性损害。例如 
在苯丙酮尿症时，苯丙氨酸羟化酶缺乏，导致底物苯丙氨酸增高，代谢旁路加强,代谢产物苯乙 
酸，苯乳酸增高，这些物质能造成神经系统的损害。在 21- 羟化酶缺乏时，造成产物皮质醇、醛固 
酮缺乏，导致临床水、电解质紊乱和休克,旁路代谢加强后产生的雄激素使女性男性化和男性性 
早熟。这是基因突变导致遗传代谢病发病的基本机制。当然,在不同的疾病类型中，常以某一 
种因素，或底物堆积，或产物缺乏，或旁路代谢产物产生为主，或者多种因素协同产生病理损害。 

[ 遗传代谢病常见的症状与体征】 

遗传代谢病可在新生儿期、婴幼儿期、儿童期、青少年期，甚至成人期发病，其临床表现有急 
性危象期、缓解期和缓慢进展期，急性症状和检验异常包括急性代谢性脑病、高氨血症、代谢性 
酸中毒、低血糖等，随年龄不興而有差异,全身各器官均可受累.以神经系统以及消化系统的表 
现较为突出，有些有容貌异常，毛发、皮肤色素改变。部分遗传代谢病的临床表现见表8-4。 





t 遗賊谢義诊断 '] 

遗传代谢病的诊断依赖实验室检査，尿甲苯胺蓝试验可以对某些疾病进行初步筛査。血、 
尿常规分析、生化检测,如血糖、血气分析，肝功能、心肌酶谱以及胆红素，血氨、乳酸、酮体、丙酮 
酸、肌野、尿素、电解质、钙、磷测定,有助于对遗传代谢病作出初步的判断或者缩小诊断范围。 

遗传代谢病的确诊需根据疾病进行特异性底物、产物或者中间代谢物的测定。串联质谱 
技术 （tandem mass spectrometry,MS/MS) 已成为遗传代谢病的常规诊断工具，能对微量血标本一 
次进行30多种氨基酸、有机酸、脂肪酸代谢性疾病的检测（表8-5)。气相色谱-质术 （gas 
chromatography mass spectrometry,GC/MS) 对有机酸尿症和某些疾病的诊断有重要意义。酶学测 
定对酶活性降低的遗传代谢病诊断有重要价值，基因诊断对所有遗传性疾病的最终诊断和分型 
非常重要。对于怀疑遗传代谢病濒临死亡的婴儿，应留取适当的血液和尿液标本，以便进行分 
析，明确病因，为遗传咨询和产前诊断提供依据。 

_ 表 8-S 串联质谱技术检测的部分遗传代谢病 _ 

1. 氨基酸代 高苯丙«酸血症（苯丙酮尿症和四氢生物蝶呤缺乏症) 、枧 糖尿病、氨甲酰礎酸合成酶 

谢病 缺乏症、鸟氨酸氨甲酰转移酶缺乏症 、瓜氨 酸血症，精氨琥珀酸尿症、精氨酸血症、髙鸟 

氨酸血症，同型半胱氨酸尿症、高甲硫«酸血症、酪氨酸血症、非酮性高甘«酸血症等 
2- 有机酸血症甲基丙二酸血症、丙酸血症、异戊酸血症、戊二酸血症、3-甲基巴豆酰辅酶 A 羧化酶缺 
乏症、生物素酶缺乏症，全羧化酶合成酶缺乏症. P- 酮硫解酶缺乏症.丙二酸血症 ,2- 
甲基丁酰辅酶 A 脱氢酶缺乏症等 

3. mmmmt 肉碱转运障碍、肉碱棕榈酰转移酶缺乏症、肉碱/酰基肉碱移位酶缺乏症、短链酰基辅 
障碍疾病 酶 A 脱氢酶缺乏症、中链酰基辅酶 A 脱氢酶缺乏症、极长链酰基辅酶 A 脱氢酶缺乏症、 

h , 1 ' | 4 u - 1 <i , 


遗传代谢病是终生性疾病,然而由于环境的变化，例如药物治疗、饮食、疾病、应激状态等， 
可以使机体代谢发生波动(加重或者减轻),另外，心、肝、肾功能异常或者服用药物也可导致代谢 
改变，所以对代谢异常的判断需密切结合临床分析,并且经过多次验证。酶活性测定和基因突 
变检测更为可靠，诊断价值更高。 

一、笨丙酮尿症 

苯丙酮尿症 (phenylketonuria , PKU) 是一种常染色体隐性遗传疾病，因苯丙氨酸羟化酶基因 
突变导致酶活性降低，苯丙氨酸及其代谢产物在体内蓄积导致疾病。 PKU 是先天性氨基酸代谢 
障碍中最为常见的一种,临床有智力发育落后，皮肤 、毛 发色素浅淡和鼠尿臭味。本病发病率具 
有种族和地域差异，我国的发病率约为！ ： 11000 。 

[鋪机制】_ 

苯丙氨酸 （phenylalanine, Phe) 是人体必需氨基酸，食人体内的 Phe —部分用于蛋内质的合 
成,一部分通过苯丙氨酸羟化酶 (phenylalanine hydroxylase) 作用转变为酪氨酸，仅有少量的 Phe 
经过次要代谢途径,在转氨酶的作用下转变成苯丙酮酸,其代谢途径见图8-2。 

由于患儿苯丙氨酸羟化酶活性降低，不能将苯丙氨酸转化为酪氨酸，导致苯丙氨酸在血液、 
脑脊液及组织中的浓度极度增高，通过旁路代谢产生大量苯丙酮酸、苯乙酸、苯乳酸和对羟基苯 
乙酸，高浓度的 Phe 及其代谢物导致脑损伤。 

人类苯丙氨酸羟化酶基因位于第12号染色体上 （12q22-12 q 24), 基因全长约 TOkh, 有13个 
外显子和12个内含子,成熟的 m RNA 约 2.4kh, 编码451个氨基酸。通过对 PKU 患者进行基因 
分析，在中国人群中已发现了 100种以上不同基因突变类型。 

苯丙氨酸的代谢，除了需要苯丙氨酸羟化酶的#用外，还必须要有辅酶四氢生物蝶呤 



(tetrabi 叩 t e rin，BH 4 ) 的参与，人体内的 BH 4 来源于二磷酸鸟苷 (GTP), 在其合成和再生途径中必 
须经过三磷酸鸟苷环化水解酶 （GTP-CH)、6 -丙酮 酰四氢蝶呤合成酶 (PTPS) 和二氢生物蝶啶还 
原酶 （DHPR) 的催化。 PAH、GTP-CH、PTPS、DHPR 等酶的编码基因缺陷都可造成相关酶的活性 
降低，导致血苯丙氨酸升高。 BH 4 是苯丙氨酸、酪氨酸和色氨酸等芳香族氨基酸在催化过程中 
所必需的共同辅酶，缺乏时不仅苯丙氨酸不能氧化成酪氨酸，而且造成多巴胺、5-羟色胺等重要 
神经递质的合成受阻，进一步加重了神经系统的功能损害。根据统计，我国的高苯丙氨酸血症， 
大多数为 PKU， 约10%~15%为 BH 4 缺乏症，后者以 PTPS 缺乏症最为常见。 

【临床表现】 

患儿出生时正常，通常在3〜6个月时开始出现症状，1岁时症状明显，表 现为： 

1. 神经系统智力发育落后最为突出，智商常低于正常。有行为异常，如兴奋不安、忧郁、 
多动、孤僻等。可有癫痫小发作,少数呈现肌张力增高和腱反射亢进。 

2. 皮肤患儿在出生数月后因黑色素合成不足，头发由黑变黄，皮肤白皙。皮肤湿瘆较常见。 

3. 体味由于尿液和汗液中排出较多苯乙酸，可有明显鼠尿臭味。 

【实验室检查】 

1_新生儿疾病筛查新生儿哺乳3〜7天，针刺足跟采集外周血，滴于专用采血滤纸上，晾干 
后即寄送至筛査实验室，进行苯丙氨酸浓度测定。如 Phe 浓度大于切割值，应进行进一步检査 
和确诊。 

2. 苯丙氨酸浓度测定正常浓度 <120jxmol/L(2mg/dl)， 经典型 PKU>1200fxmol/L， 中度 
PKU>360fxmol/L~<1200fjLmol/L， 轻度 HPA>120fjumol/L 〜赛 360pmol/L 

3. 尿蝶呤图谱分析主要用于 BH 4 缺乏症的鉴别诊断。尿蝶呤谱采用高压液相 （HPLC) 
分析尿中新蝶呤 （N) 和生物蝶呤 （B)。 如因6-丙酮酰四氢蝶呤合成酶缺乏所致的8氏缺乏症， 
尿中新蝶呤明显增加，生物蝶呤极低, N/B 增髙，比值 (B/B+N%) 多 <5%。尿蝶呤图谱分析显示 
异常者需进一步确诊。 

4. DHPR 活性测定二氢生物蝶啶还原酶缺乏症时该酶活性明显降低。 

5. DNA 分析目前对苯丙氨酸羟化酶、6-丙酮酰四氢蝶呤合成酶、二氢生物蝶啶还原酶等 
越因缺陷都可用 DNA 分析方法进行基因突变检测，进行基因诊断和产前诊断。 

【诊断】 

根据智力落后、头发由黑变黄，特殊体味和血苯丙氨酸升高，排除四氢生物蝶呤缺乏症就可 
以确诊。 




【治疗】 

1. 疾病一旦确诊，应立即治疗。开始治疗的年龄越小，预后越好。 

2. 患儿主要采用低苯丙氨酸配方奶治疗,待血苯丙氨酸浓度降至理想浓度时（表 8-6), 可逐 
渐少量添加天然饮食，其中首选母乳，因母乳中血苯丙氨酸含量仅为牛奶的 1/3 。较大婴儿及儿 
童可加入牛奶、粥、面、蛋等,添加食品应以低蛋白、低苯丙氨酸为原则，其量和次数依据血苯丙 
氨酸浓度而定。 Phe 浓度过高或者过低都将影响生长发育。 


表 8-6 不同年龄血苯丙氨酸理想控制范围 


年龄 

血苯丙氨酸浓度 （Mmol/U 

年龄 

血苯内氨酸浓度 （pmol/P — 

0 〜 3岁 

120-240 

12~16岁 

1 X0~(i00 

3~9岁 

180-360 

>16岁 

180-900 

9 〜 12岁 

180-480 




3. 由于每个患儿对苯丙氨酸的耐受量不同，故在饮食治疗中，仍需定期测定血苯丙氣酸浓 
度，根据患儿具体情况调整食谱，避免苯丙氨酸增高或者缺乏。低苯丙 M 酸饮食治疗至少持续 
到青春期。终生治疗对患者更有益。 

4. 成年女性患者在怀孕前应重新开始饮食控制，血苯丙氨酸应控制在 l 2 0~360jxm O l/L， 直 

至分娩，避免母亲高苯丙氨酸血症影响胎儿。 _ 

5. 对有本病家族史的夫妇及先证者可进行 DNA 分析，再生育时进行遗传咨询和产前基因 
诊断。 

6. 对诊断为 BH 4 缺乏症的患者，需补充 BH 4 、5 -羟色胺和 L-DOPA, 二氢生物蝶陡还原酶缺 
乏症采用饮食限制苯丙氨酸摄人、5-羟色胺和 L-DOPA 及四氢叶酸治疗。 

'、肝豆状核变性 

肝豆状核变性 （hepatolenticular degeneration) 又称 Wilson 病，是一种常染色体隐性遗传性疾 
病，因 P 型 ATP7B 基因异常，导致铜在体内贮积。临床上以肝硬化、眼角膜 K - F 环和锥体外系 
三大表现为特征。发病率约为1 : 30 000。 

【发病机制】 /4i 

铜 (Cu) 是人体所必需的微量元素之一，是体内氧化还原酶的辅助因子。肝脏是进行铜代 
谢的主要器官，铜蓝蛋白由肝细胞合成。铜的摄人主要来源于食物，以 Cu 2+ 的形式参与代谢。 
细胞膜内外 (V + 的转运体是 P 型 ATP 酶，即 ATP7A 和 ATP7B 两种酶。 ATP7A 酶将主动吸 
收的铜与血中的蛋白结合，运至肝脏进一步代谢，缺乏 ATP7A 酶将导致铜缺乏，即 Menkes 病。 
ATP7B 酶主要将 Cu 2+ 递交给铜蓝蛋白并使多余的铜经胆汁排泄。肝豆状核变性主要因 ATP7B 
基因突变，铜蓝蛋白和铜氧化酶活性降低，铜自胆汁中排出锐减，但由于患者肠道吸收铜的功能 
正常，因此大蛰铜 r 积在体内重要脏器组织，影响细胞的正常功能。 

ATP7B 基因定位于染色体 13ql4.3-21.1 区域，含21个外显子， cDNA 全长约 7.5kb， 编^ 
1411个氨基酸。目前已经发现各种类型的 ATP7B 基因突变达150种以上。 ATP7B 基因突变类 
型在不同种族地区存在明显差异1中国人的突变以外显子8较高，其中 R778L 突变最常见。 

【临床表现】 

从出生开始到发病前为无症状期，随着体内铜沉积量的增加，患儿逐渐出现器官受损症状， 
以5〜12岁发病最多见，少数儿童在入托体检时发现肝功能异常而被诊断。 

临床表现以肝脏损害最常见，可 M 慢性或者急性 发病。 肝脏表现轻重不一•，可表现有肝硬 
化、慢性活动性肝炎、急性或亚急性肝炎和爆发型肝炎等,有时初诊就发现有肝硬化。严重者出 
现肝.脾质地坚硬，腹腔积液、食管静脉曲张、脾功能亢进、出血倾向和肝功能小全的 表现。 





神经系统的症状也较为常见，较多在10岁以后出现，症状轻时不易发现，当家长察觉时疾 
病已进入中后期，患#可出现程度不等的锥体外系症状,如腿反射亢进、病理反射等，有肌张力 
改变、精细动 作阑难 、肢体以颤、面尤表情、构音及书写困难等。 

其他伴发的症状可有溶血性贫血、血尿或蛋白尿、精神心理异常等 = 

眼角膜早期可正常，晚期患者在眼角膜出现 K 不环 e 

[ 实验室检查】 

1. 血清铜蓝蛋白小儿正常含设为 200~400mg/L, 患者通常低于 200mg/L= 

2. 血清铜氧化酶活性铜衩化酶吸光度正常值为0.17~0.57,患者明显降低。 

3. 24小时尿铜排出量增高正常 <40叫,患儿可髙达100~1000叩，伴有血铜浓度降低 c 

4. K-F 环检查在角膜边缘可见呈棕灰、棕绿或棕黄色的色素环，色素环宽约 l~3mm。K-F 
环自角膜上缘开始出现，然后成为环状。早期需在眼科裂隙灯下检査，以后肉眼亦可见到。 

【诊断】 

根据肝脏和神经系统症状、体征和实验室检查结果，特别是角膜 K-F 环阳性，血清铜蓝蛋白 
低于 200mg/L， 锏铽化酶吸光度低于 0.17 可确立诊断。 

【治疗】 

治疗目的是防止或减少铜在组织内蓄积，患者应终身治疗。开始治疗越早，预后越好。早 
期治疗可使症状消失。 

1. 促进铜排泄的药物主要有青霉胺 （penicillamine)， 从小剂量开始，逐步增加，最大剂量 
为每日 20mg/kg， 每 H 2〜3次饭前半小时口服。首次服用应进行青霉素皮内试验，阴性才能使用， 
阳性者酌情脱敏试验后服用。青霉胺还可引起维生素匕缺乏，每日应补充维生素 B 6 10〜 20 mg , 
每日3次。服用青霉胺期间应定期检查血、尿常规和24小时尿铜等的变化。 

2_减少铜吸收的药物常用锌制剂，服后大便排铜増加，减少体内铜的蓄积。常用制剂为 
硫酸锌，儿童用量为每次 0.1~0.2g， 每日2〜3次口服。年长儿可增至每次 0.3g， 每日3次。服药 
后1小时内禁食以免影响锌的吸收。重症患者不宜首选锌制剂。 

青霉胺与锌盐联合治疗可减少青霉胺的用量，青霉胺每日 7~10m g /kg，4~6 个月后可用锌盐 
维持治疗。轻症者单用锌盐也可改善症状。两药合用时最好间隔2~3小时，以免影响疗效 c 

3. 低铜饮食避免食用含铜量高的食物，如肝、贝壳类、蘑菇、蚕豆、豌豆、玉米和巧克 力等。 


糖原 !T: 积症 （glyrogftn storage disease,GSD) 是一组由于先天性酶缺陷所造成的糖原代谢障 
碍性疾病。这类疾病的共同生化特征是糖原代谢异常，多数疾病可见到糖原在肝脏、肌肉、肾脏 
等组织中储积量增加。根据临床表现和受累器官分为肝糖原贮积症和肌糖原贮积症。 

GSD 依其所缺陷的酶可分为12型，多数厲分解代谢上的缺陷，使糖原异常堆积。除 GSD 
K h 型为X连锁隐性遗传外，其余都是常染色体隐性遗传性疾病。表 8 _7为部分糖原 r 积症的 
酶缺陷与主要临床表现。 



型号和病名 酶缺陷 主要临床表现 

VMMcArdle^ ~ — mSSSS 疼痛性肌痉挛、 _ 血£_蛋1^尿 — _ 

VI型 Hers 病 肝磷酸化酶 轻度低血糖、生长迟缓、肝肿大 

VI型 Tarui 病 肌磷酸果糖激酶 肌痉挛、肌红蛋白尿 

K 型 肝磷酸化酶激酶 肝肿大 


糖原贮积症 la 型 

【发病机制】 

糖原贮积症 I a 型是由于葡萄糖 -6 -磷酸酶 (G6PC) 基因缺陷所致的常染色体隐性遗传性疾 
病，是肝糖原贮积症最常见的类型， G6PC 基因位于17号染色体长臂2区1带，约有 12.5kb, 包 
含5个外显子。葡萄糖 -6 -磷酸酶为细胞内质网膜蛋白，包含357个氨基酸。迄今为止该基因 
编码区已发现100余种突变。不同种族和不同地区的人群有不同的突变热点。活产儿发病率 
为 1A00 000。 

【临床表现】 

临床表现轻重不一，重者可表现为新生儿低血糖和乳酸酸 中毒; 但更多表现为婴儿期肝肿 
大、生长落后、身材矮小、鼻出血、大便次数多，少数可出现低血糖惊厥。智力发育多正常。一些 
患儿尽管血糖很低，但无明显低血糖症状，往往因肝肿大就诊。患儿多有娃娃脸表现，四肢相对 
瘦弱，特异性生化改变有低血糖、乳酸酸中毒、高尿酸和高血脂及肝酶升高， B 超常有肝肾增大。 
由于髙乳酸血症，患儿可岀现骨质疏松。长期并发症中肝腺瘤和进行性肾功能不全最为突出。 

【实验室检查】 

1. 生化异常低血糖、酸中毒，血乳酸、血脂及尿酸升高，肝功能异常。 

2 - 口服糖耐量试验空腹测定血糖和血乳酸，给予葡萄糖 2g/kg (最多 50g) 口服，服糖后30 
分，、60分钟、90分钟、120分钟、180分钟测定血糖和血乳酸，正常时血乳酸升高不超过20%。 
血乳酸明显下降提示 GSD I a 型。 

3_胰高血糖素刺激试验空腹和餐后2小时肌内注射胰高血糖素 30~100g/kg， 于注射后 
15 分钟、30分钟、幻分钟、60分钟测定血糖。空腹刺激试验，正常时45分钟内血糖可升高超过 
1.4tnmol/L， 而患者血糖无明显升高。餐后刺激试验，正常时可诱导餐后血糖进一步升高，而患者 
无此反应。 

4 -肝组织活检可见 PAS 染色阳性物 增多; 电镜见胞浆糖原增多。 

5•外周血白细胞 DNA 分析进行基因诊断。 

【诊断】 

根据病史、体征和血生化检测结果可作出临床诊断，口服糖耐量试验或胰髙血糖素刺激试 
验可辅助诊断。准确分型需进行基因诊断。 

【治疗】 

治疗的总目标是维持血糖正常，抑制低血糖所继发的各种代谢紊乱，延缓并发症的出现。 

1. 在严重低血糖时，可静脉给予葡萄糖 0.5g/(kg.h)。 

2. 饮食治疗是治疗的重要手段，日间少量多次喂给碳水化合物食物和夜间使用鼻饲点滴 
葡萄糖[: 10mg/(kg.min ]维持，以维持血糖 4~5mmol/L 为宜。1岁后可用生玉米淀粉治疗，每 
小时1次，每次 1.75 〜 2.0g/kg。 注意补充各种微量元素和矿物质。 

四、黏 多糖! 1^::«症 

黏多糖贮积症 （nrncopolysaccharid ⑽ is, MPS) 是一组因黏多糖降解酶缺乏的疾病,使酸性黏 



多糖不能完全降解，导致黏多糖积聚在机体不同组织，产生骨骼畸形、智能障碍、肝脾增大等一 
系列临床症状和 体征。 

【发病机制】 

黏多糖是结缔组织细胞间的主要成分，广泛存在于各种细胞内。黏多糖是带负电荷的多聚 
物，重要的黏多糖有硫酸皮肤索 Ulemiatan sulfate，DS)、 硫酸肝素 (heparan sulfate，HS)、 硫酸角质 
素 （keratan sulfale, KS)、 硫酸软骨岽 M 观 clroitin sulfate，CS)、 透明质酸 （hyaluronic add,HA) 等，前 
3 种是黏多糖 or: 积症的主耍病现性黏多糖。这些黏多糖都是直链杂多糖，由不同的双糖单位连 
接而成，包括 N- 乙酰 鉍基己 糖和糖醛酸或者己糖组成。每个氨基葡聚糖直链约由50~100个分 
子组成，许多直链又间时与一条蛋内质肽链结合，形成更大分子蛰的聚合体。结缔组织便是由 
这类聚合体所形成。多搪链的降解在溶酶体中进行，溶酶体含有许多种糖苷酶、硫酸酯酶和乙 
酸转移酶，不同的黏多糖耑不间的溶酶体酶进行降解。已知有10种溶酶体酶参与其降解过程。 
其中任何一种酶的缺陷都会造成 M 趣葡聚糖链分解障碍，在溶酶体内积聚，尿中排出增加。患 
儿缺陷的酶活性常仅及正常人的 1%~10% C 

【临床表现】 

1. 体格发育障碍患者一般出生时正常，随年龄增大，临床症状逐渐明显，其共同特征是在 
出生1年后出现生长落后，主要表现为矮小、面容较丑陋、头大、鼻梁低平、鼻孔大、唇厚、前额和 
双颧突出、毛发多而发际低、颈短等。有的类型有角膜混浊。关节进行性畸变、胸廓畸形、脊柱 
后凸或侧凸、膝外翻、爪形手、早期出现肝脾肿大、耳聋、心脏增大等。 

2. 智力发育落后患儿神经精神发育在周岁后逐渐迟缓，除 I S、IV 型和VI型外，患者都伴 
有智能落后。 

黏多糖 r 积症除 n 型为 x 连锁隐性遗传外，其余均属常染色体隐性遗传性疾病。各型黏多 
糖 r： 积症的酶缺陷见表8-8 = 





1. 尿黏多糖测定通常用甲苯胺蓝法做定性试验，患者尿液呈阳性反应。醋酸纤维薄膜电 
泳可以区分尿中排出的黏多糖的种类,进行分型参考。 

2. 骨骼X线检查骨质较疏松，骨皮质变薄，颅骨增大，蝶鞍增大，脊柱后凸或侧凸，椎体 
呈楔形或扁平，胸、腰椎体前下缘呈鱼唇样前凸或呈鸟嘴突，肋骨脊柱端细小，胸骨端增宽，呈飘 
带状，掌骨短粗，基底变尖，指骨远端窄圆,腕骨骨化成熟延迟。 

3. 酶学分析根据白细胞或皮肤成纤维细胞中的特异性酶活性测定结果，可对黏多糖贮积 
症进行分型， 

4. DNA 分析参与黏多糖代谢的各种酶的编码基因都已定位，并且在患者中发现了相应 
的基因突变，有条件可进行基因诊断。 

【诊断】 

1. 根据临床特殊面容和体征、X线表现以及尿黏多糖阳性，可以作出临床诊断，酶学分析可 
分型和确定诊断。 

2. 家族史中有黏多糖贮积症患者，对早期诊断有帮助。 

本病应与佝偻病、先天性甲状腺功能减退症、黏脂贮积症各型、甘露糖贮积症、 GM, 神经节 
苷脂沉积病等鉴别，这些疾病临床表现与黏多糖! C 积症相似，但尿中黏多糖排量不增加。 

【治疗】 

以往对各型黏多糖贮积症无病因治疗方法，近年基因工程生产的特异性酶的问世,使黏多 
糖贮积症的酶替代治疗开始在临床上应用，黏多糖 C 积症I型、VI型的酶替代治疗取得了较好 
的临床疗效 a 酶替代治疗对已有中枢神经系统症状者疗效差,原因是酶无法穿透血脑屏障，另 
一个问题是酶替代治疗目前价格极为昂贵,尚不能推广。 

家庭如需生育第二胎,应进行遗传咨询及产前诊断。 

E . 甲基丙二酸血症 

甲基丙二酸血症 (methylmalonic acidemia, MMA) 是一种常染色体隐性遗传性疾病,主要是由 
于甲基丙二酰辅酶 A 变位酶缺陷或其辅酶钴胺素（维生素 B, 2 )Ri 射缺陷所致。国内新生儿疾病 
筛査统计的患病率约为 U34 000。 

E 发病机制】 

正常情况下，甲基丙二酰辅酶 A 在甲基丙二酰辅酶 A 变位酶及腺苷钴胺素的作用下生成琥 
拍 M 辅酶 A, 参与三竣酸循环。甲基丙二酰辅酶 A 变位酶缺陷或腺苷钻胺素代谢•异常导致甲基 
丙二酸、丙酸、甲基枸橼酸等代谢物异常蓄积，引起线粒体功能障碍,脑组织病理检查可见脑萎 
缩、神经元细胞凋亡、弥漫性神经胶质细胞增生、星形细胞变性、脑出血、苍白球坏死、髓鞘化延 
迟、丘脑及内*细胞水肿、空泡形成等脑损伤改变。 

根据酶缺陷类型, MMA 分为甲基丙二 酰辅酶 A 变位酶缺乏 （mut 型）和辅酶钻胺素代谢障 
碍两大类。甲基丙二酰辅酶 A 变位酶编码基因为 MUT。 辅酶钻胺素代谢障碍包括 rWA、oblB, 
t*lH、d3lC、 c blD 和 oblF 等合成，代谢缺陷。 nrnt/WAwWB 及 cblH 缺陷型仅表现为甲基丙二酸 
血症，故称为单纯型甲基丙二酸血症。 d,lD 和 dilF 缺陷型则表现为甲基丙二酸血症及同 
型半胱氨酸血症，故称为 MMA 合并同型半胱氨酸血症。 

[ K 床表现） 

早发型患者多于1岁内起病，以神经系统症状最为严重，尤其是脑损伤，大多累及双侧苍内 
球,可表现为惊厥、运动功能障碍以及舞蹈徐动症等，并常伴发血液系统损伤，如巨幼细胞贫血. 
部分患者亦出现肝肾功能损伤。甲基丙二酰辅酶 A 变位酶缺陷患者发病早，大部分在出生第1 
周发病，出生时可 疋常 ，但迅速进展为嗜睡，咽吐并有脱水，出现代谢性酸中毒、卩 乎吸闲 难及肌张 




迟发型患者多在 4 〜 14 岁出现症状，甚至于成年期起病，常合并脊髓、外周神经、肝、肾、眼、 
血管及皮肤等多系统损密，儿童或靑少年时期表现为急性神经系统症状，如认知能力下降、意识 
模糊及智力落后等，甚至出现亚急性脊髓退行性变。 

【实验室检查】 

1. -般检查常规1:.化检查包括血尿常规、肝功能、肾功能、血气分析、血糖、电解质、血氨、 
血乳酸及血清同型半胱鉍酸测定等 ： 

2. 串联质谱血酰基肉碱检测测定血液中游离肉碱、乙酰肉碱、丙酰肉碱，患者血丙酰肉碱 
水平及丙酰肉碱与乙酰肉碱比值升高。 

3. 气相色谱-质谱尿有机酸检测尿液中甲基丙二酸、甲基枸橼酸和3-羟基丙酸排量显 
著增加。 

4. 酶学分析通过皮肤成纤维细胞、外周血淋巴细胞酶活性检测确定 MMA 酶缺陷类型= 

5. 基因突变检测趣因突变分析是 MMA 分型最可靠的依据。 

6. 影像学检查甲难丙二酸血症患者脑 CT、MRI 扫描常见对称性基底节损害。 MRI 显示 
双侧苍内球信号异常，可表现为脑 1-1 质脱髓鞘变性、软化、坏死、脑萎缩及脑积水等。 

【诊断】 

MMA 临床表现无特异性，易于漏诊或误诊，最常见的症状是反复呕吐、嗜睡、惊厥、运动障 
碍、智力及肌张力低下。常规实验室检查无法诊断，确诊依据血丙酰肉碱、丙酰肉碱与乙酰肉碱 
比值升高和尿甲基丙二酸、甲基枸橼酸、3-羟基丙酸显著增加。但需与继发性甲基丙二酸血症 
鉴别，后者多因母亲慢性胃肠和肝胆疾病、营养障碍，导致患者自胎儿期即处于维生素 B 12 及叶 
酸缺乏状态。 

【治疗】 

治疗原则为减少代谢毒物的生成和(或)加速其清除。 

1. 急性期治疗甲基丙二酸血症急性期治疗应以补液、纠正酸中毒为主，同时限制蛋白质 
摄人，供给足够的热量。若持续高氨血症(血氨 >60(Vmol/L)， 则需要通过腹膜透析或血液透析 
去除毒性代 i 射物。补充左旋肉碱 10(K300mg/(kg，d)。 维生素 B, 2 lmg/d， 肌内注射，连续3~6日。 
应用新霉素或甲硝唑治疗，可以降低体内甲基丙二酸的水平。 

2. 长期治疗 

(1) 饮食治疗 ：限制 天然蛋白质摄人，每日 1.0~1.5g/kg， 给予不含异亮氨酸、織氨酸、苏氨酸 
和蛋氨酸的特殊配方奶粉或蛋内粉，每日 1.5 〜 2.0g/kg, 在治疗过程中监测血氨基酸浓度，以防 
缺乏。 

(2) 维生素 B l2 有效型患者每周肌内注射维生素 Bl2 1〜2次，每次 l.Omg， 部分患者可口服甲 
基钴胺素 500~1000fx g /d. 

(3) 左旋肉碱 :促进 甲基丙二酸和酰基肉碱排泄，常用剂蛰为50〜 200 mg /(kg.d)。 

⑷甜菜碱和 叶酸: 用于合并同型半胱氨酸血症、贫血患者，甜菜碱 500〜1000mg/d， 口服，叶 
酸 10~30mg/d， 门服。 

(5) 甲硝唑10 〜 20m S /(kg*d) 或新霉素 50mg/(kg.d)， 可减少肠道细菌产生的丙酸，但长期应 
用可引起肠道菌群紊乱，应慎用. 

【预防】 

1. 避免近亲结婚. 

2- MMA 高危家庭产前诊断是优生的重要措施，对有本病家族史的夫妇及先证者可进行 
DNA 分析，并对其胎儿进行产前诊断。 
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第九章免疫性疾病 


第一节概 述 


免疫 （immunity) 是机体的生理性保护机制，其本质为识别自身，排除 异己; 具体功能包括防 
御感染，清除衰老、损伤或死亡的细胞，识别和清除突变细胞。免疫功能失调可致异常免疫反应， 

即变态反应、自身免疫反应、免疫缺陷及发生恶性肿瘤。 

【小儿免疫系统发育特点】 

小儿免疫状况与成人明显不同，导致儿童疾病的特殊性。传统观点认为，小儿时期，特别是 
新生儿期，免疫系统不成熟=实际上，出生时免疫器官和免疫细胞均已相当成熟，免疫功能低下 
可能为未接触抗原、尚未建立免疫记忆之故。 

1. 单核/巨噬细胞新生儿单核细胞发育已完善，但因缺乏辅助因子，其趋化、黏附、吞噬、 

氧化杀菌，产生 G-CSF、IL-8、IL-6、IFN-7 、 IL-12 和抗原呈递能力均较成人差。新生儿期接触抗 
原或过敏原的类型和剂量不同，直接影响单核/巨噬细胞，特别是 DC 的免疫调节功能，将影响 
新生儿日后的免疫状态。 

2. 中性粒细胞受分娩的刺激，出生后12小时外周血中性粒细胞计数较高，72小时后逐 
渐下降，而后逐渐上升达成人水平。由于储藏库空虚，严重新生儿败血症易发生中性粒细胞减 
少。新生儿趋化和黏附分子 Mar-l(CDllb/CD18、CD10、CD13 和 CD33) 表达不足，以未成熟儿 
和剖宫产者为著。未成熟儿中性粒细胞 FcR HI 表达下降，出生后2周才达到成人水平。中性粒 
细胞功能暂时性低下是易发生化脓性感染的原因。 

3. T 淋巴细胞及细胞因子 

(1) 成熟 T 细胞占外周血淋巴细胞的80%，因此外周血淋巴细胞计数可反映 T 细胞数量。 

出生时淋巴细胞数目较少，6〜7个月时超过中性粒细胞的百分率，6~7岁时两者 相当; 此后随年 
龄增长，逐渐降至老年低水平。 

(2) T 细胞表型和 功能: 绝大多数脐血 T 细胞(97%)为 CD45RA+ “初始” （“naive”）T 细胞(成 
人外周血为50%)，而 CD45RO* 记忆性 T 细胞极少。新生儿 T 细胞表达 CD25 和 CD40 配体较 
成人弱，辅助 B 细胞合成和转换 Ig、 促进吞噬细胞和 CTL 的能力差。 

(3) TH 亚群: 新生儿 TH 2 细胞功能较 TH, 细胞占优势，有利于避免母子免疫排斥反应。 

(4) 细胞 因子: 新生儿 T 细胞产生 TNF 和 GM-CSF 仅为成人的 50%，IFN-7 、 IL-10 和 IL-4 为 
10%〜20%。随抗原反复刺激，各种细胞因子水平逐渐升高。如 IFN-7 于生后175天即达到成人 
水平。 

(5) NK 和 ADCC-NK 的表面标记 CD56 于出生时几乎不表达，整个新生儿期亦很低, NK 活 
性于生后1〜5个月时达成人水平。 ADCC 功能仅为成人的50%，于1岁时达到成人水平。 

4. B 淋巴细胞及 |g 

(1) B 细胞表型和 功能: 胎儿和新生儿有产生 IgM 的 B 细胞，但无产生 IgG 和 IgA 的 B 细胞： 

分泌 IgG 的 B 细胞于2岁时、分泌 IgA 的 B 细胞于5岁时达成人水平。由于 TH 细胞功能不足， 

B 细胞不能产生荚膜多糖细菌抗体。 

(2) IgG: 是唯一能通过胎盘的 I g 类别，其转运过程为主动性。大量 IgG 通过胎盘发生在妊 

娠后期。胎龄小于32周的胎儿或未成熟儿的血清 IgG 浓度低于 400mg/dl, 而足月新生儿血清 笔记 
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I IgG 高于其母体5%〜10%。新生儿自身合成的 IgG 比 IgM 慢，生后3个月血清 IgG 降至最低点， 
| 至 1CM2 个月时体内 IgG 均为自身产生，8〜10岁时达成人水平。 IgG 亚类随年龄增长而逐渐上升， 
! IgG 2 代表细菌多糖的抗体，其上升速度在2岁内很慢，在此年龄阶段易患荚膜细菌感染。 

(3) IgM: 胎儿期已能产生 IgM， 出生后更快，男孩于3岁时、女孩于6岁时达到成人血清水平。 
1 脐血 IgM 水平增高，提示宫内感染。 

(4) IgA: 发育最迟，至青春后期或成人期才达成人水平。分泌型 IgA 于新生儿期不能测出， 
| 2个月时唾液中可测到，2 〜 4岁时达成人水平。 Ig 的个体发育见图9-1，不同年龄儿童血清 IgG、 

IgA 和 IgM 正常值见表9-1。 


(g/L) (g/L) 



图 9-1 免疫球蛋白的个体发育 

摘自： 杨锡强，易著文.儿科学.第6版.北 京:人 民卫生出版社 ,2003. 

A - IgGJgM 和 IgA 个体发育，由于母体 IgG 能通过胎盘，使出生时婴儿血清 IgG 水平甚高，随母 
体 IgG 消失，于生后3〜5个月降至最低点，婴儿自身的 Ig(; 逐渐产生，大约于8~10岁时达成人 
水平。 IgM 和 IgA 出生时几乎为零， IgM 发育最快，于6~8岁时达成人 水平； IgA 于11〜12岁时 
接近成人浓度。 B. 出生后9个月内婴儿血清 IgG 动态变化 


表 9-1 健康儿童血清免疫球蛋白含量 （g/L) 


年龄组 

新生儿 
4 个月〜 


7 岁〜 
12岁〜 


IgG 

5.190-10.790(8.490) 
3.050-6.870(4.970) 
4.090-7.030(5.560) 
5.090-10.090 (7.590) 
6.600-10.390 (8.240) 
7.910-13.070(10.720) 
8.270-14.170(11.220) 


_ igA 

0.001 〜 0.0 18 (0.009) 


IgM 

0.018-0.120(0.069) 
0.310-0.850(0.580) 
0.330-0.730(0.530) 
0.980-1.780(1.380) 
1.100-1.800(1.450) 
1.200 〜 2.260 (1.730) 
1.220-2.560(1.890) 


注:表 内数字为均值 ±2SD， 括号内为均值 。摘自:杨 锡强.小儿内科学.第3版.北京 ：人民 U 生出版社，1995 :413 - 


5. 补体和其他免疫分子 

(1) 补体 :母体 的补体不转输给胎儿，新生儿补体经典途径成分 （GH50X3X4 和 C5) 活性是 
其母亲的50%~60%,生后3~6个月达到成人水平,，旁路途径的各种成分发育更为落后 ,B 因子 
和备解素仅分别为成人的 35%~60% 和35%〜70%。未成熟儿补体经典和旁路途径均低于成熟儿。 

(2) 其他免疫分 子:新 生儿血浆纤连蛋白浓度仅为成人的1_/3_~1/2,未成熟 儿则更 低。未成熟 





儿甘露糖结合凝集素 （mannose binding lectin, MBL) 较成人低，生后10~20周达到足月新生儿 
水平。 


第二节原发性免疫缺陷病 


免疫缺陷病 （immimoderuhnc^.m) 是指因免疫细胞(淋巴细胞、吞噬细胞和中性粒细胞）和 
免疫分子（可溶性因子，如 F1 细胞介尜、补体、免疫球蛋 ft 和细胞膜表面分子）发生缺陷引起的 
机体抗感染免疫功能低下的一组临床综合征：免疫缺陷病可为遗传性，即由不同基因缺陷导 
致免疫系统功能损害的疾病 ，称 为原发性免疫缺陷病 (primary immunodeficiency , PID); 也可为出 
生后环境因索影响免疫系统.如感染、营养紊乱和某些疾病状态所致，称为继发性免疫缺陷病 
(secondary immunorleficienry , SID); 因其程度较轻，又称为免疫功能低下 (immuno-compromise ) 0 
由人类免疫缺陷病# ( human imnumodeficienry virus.HIV) 感染所致者，称为获得性免疫缺陷综 
合征 （acquired immunodefirienry syndrome, AIDS)； 

【原发性免疫缺陷病的分类】 

自1952年 Bruton 发现首例原发性免疫缺陷病X连锁无丙种球蛋白血症 (XLA) 以来，每年 
都有新的病种发现。迄今共发现200多种 HD， 其中150余种已明确致病基因。早期 PID 按 
疾病的临床表现、发生地点和发现者的名字命名，造成许多认识混乱。1970年，世界卫生组织 
(WHO) 与国际免疫协会 （International Union of Immunological Societies，IUIS) 联合组织专家每 2 〜 3 
年召开一次会议，讨论并更新 PID 命名和分类，以细胞、分子遗传学为基础。2009年该会议在爱 
尔兰都柏林召开，会议对新发现的 PID 及 HD 新分类进行了充分讨论。目前 PID 共分8大类， 
即 T 细胞和 B 细胞联合免疫缺陷、以抗体为主的免疫缺陷、其他已明确定义(基因表型）的免疫 
缺陷综合征、免疫调节失衡性疾病、先天性吞噬细胞数量和(或)功能缺陷、天然免疫缺陷、自身 
炎症反应性疾病和补体缺陷（表9-2)。 

__ 表 9-2 原发性免疫缺陷病分类 {WHO 2009版) _ 

分 类 致病基因和（或)可能的发病机制 

包括: r 链缺陷、 JAK3 缺陷、 lL-17Ra 缺陷、 CD45 缺陷、 CD38 / 
CD3£/CD3jJ^PS ；! AiCoronni-lA) 

ffl 组活化基因 （RAG1/2) 缺陷、 DNA 铰链修笈 1C 蛋白 
(DCXRE1C, Artemis) 缺陷、 DNA 活化蛋白激酶催化亚基 （DNA 
PKd 缺陷、腺背鸣氨酶 (ADA) 缺陷、网状赛统发育不良 
③ Omenn 综合征 ；(i)D：SA 连接酶IV缺陷；⑤ Cermmnos 蛋內 /XLF 缺陷； ⑥ CD40 缺陷、 CD40 配体 
(CD40L) 缺陷； ⑦嘌吟核苷磷酸化酶 （PNP) 缺陷; ⑧ CD37 缺陷 ；®CD8 缺陷; ⑩ Zm 链相关蛋白7 
j (ZAP- 7 0) 缺陷； ⑪ W 通道 缺陷; ⑫主耍组织相容性复合物 （MHC) •丨、 MHC-1I 类 缺陷； ⑬ Winged 
, helixU—) 缺陷； ⑭ CD25 缺陷; ⑬信号传递与转录激活因子 5b(STAT5b) 缺陷； ⑯ IL-2 诱导的 T 
细胞激酶 （Uk) 缺陷； ⑫细胞因子8供体 （DOCKS) 缺陷 
以0体为主的免疫缺陷 

I ①各种 lg 严重降低伴 B 细胞严 包括: Bik 缺陷士重链缺陷、缺陷、 Igct 缺陷、 IgP 缺陷 、BLNK 
重降低或 缺失： X连锁无丙种球缺陷，胸腺瘤伴免疫缺陷、骨髄发育不良等 


T 细 胞和 B 细胞联倉毪唉 吨陷 

① T 细胞缺陷， B 细胞正常重症 
J 关食免埤啤陷病 (T_B*^aD) 

；② T 细胞和 B 细胞均缺如 SCID 
(T-B-SCID) 





_ 分 类 致病基因和（或）可能的发病机制 

及 IgG 严重降低伴 IgM_ i^：CD40L i 陷 T CD4o" 缺陷、活 S： 诱导的胞嘧啶核苷脱氣 

_细胞窣見珥贳 (_AID2« ,^« -DNA 转葡蹿基酶 ( UNG) 缺陷 

④同种型或轻链缺陷伴 B 细胞链缺_失、 k 链缺陷、&立的 IgG 亚类缺陷、 IgA 缺陷 
.. 数3正常. IgG 亚类缺陷、选择性 IgA 缺陷 

. 哇铒 生缺陷 件鸹 Ig 7K 于 IE 常和 B 裀聛窣逊年# _ 

丛艇肯日史性爽民种莩蛋白血哮(1_细』 包数世 ) _ 

1他§_考各 ( 華邑奉翠)的免嗔 噢啤辞 合哩 _ 

①湿疹、血小板减少伴免疫缺陷性连锁隐性 （XL) 遗传、 WAS 蕋因突变 
综合征 (Wiskott-Aldrich 综合征， 



| ② DNA 修复缺陷 包括 :毛细 血管扩张性共济失调综合征 （AT 蕋因突变)、毛细血 

管扩张性共济失调样疾病 （MRE11 突变)、 Nijmegen 断裂综合征 
(NBS1 基因突变)、 Bloom 综合征 （DNA 螺旋酶 Q1 样物，即 BLM 
基因突变)、伴着丝点不稳定和面部异常的免疫缺陷综合征（即 
DNA 甲基转移酶 DN-MT3B 突变，导致 DNA 甲逃化缺损)、后 
减数分裂分离 2(PMS2) 缺陷（或称错配修鉍缺陷导致类别转 
换重组障碍)，均为常染色 体隐性 （AR) 遗传 

; ③胸腺缺失、 DiGeorge 异常，又新突变或 AR，90% 的患者由于邻近基因缺陷影响胸腺发育，部 

_ 一勢矣寧食征 分表现为 TBX1 基因突变_ 

④免疫-骨发育不良 包括 :软骨 毛发发育不全 （AR，KMRP 基因突变)、 Sehimke 综合 

_征 （AR，SMARCALL 鉴因突变)_ 

' ⑤高賊综合征 （HIES); ⑥慢性皮肤黏膜念珠 菌病; ⑦肝静脉闭塞伴免疫 缺陷； ⑧ Hoyerall- 

_ Hreiflareson ^JI； (^Com+Nfitheido^ 多合征 （AR ， SPINK5 基因突变）等 

矣痒 节失衡•疾病 

① 免疫缺陷伴色素减退 包括: Cherliak-Higashi 综合征 .GrisceUi 综合征2型、2型 Hemiansky- 

Purllak 輕坪 

② 家族性嗜血淋巴组织细胞增 包括: 穿孔素缺陷、 Munr 13-D 缺陷、突触融合蛋白 U(STXll) 

缺 陷，均为 AR _ 

包括: X连锁淋巴组织增生综合征 1(XLP1)、SH2 域蛋白 -1A 
(SH2D1A) 缺陷、 XLP2、 X连锁凋亡抑制因子 （XIAP) 缺陷、 Itk 

包括： 自身免疫性淋巴细胞增生综合征 （ALPS)、 自身免疫性多 
内分泌腺病伴念珠菌病和外胚层发育不良 （APECED)、IPEX 
(XL.F0XP3 基因缺陷}^!) 25 啤啤 （ 呼1) ~ 

先天性吞噬细胞数II；和(或)功能缺陷 

①严重先天性粒细胞减 少症; ② Kostmann 病; ③周期性中性粒细胞减 少症; ④X连锁粒细胞减少/ 
脊髓发育不 良; ⑤ P14 缺陷; ⑥内细胞黏附缺陷 (LAD)l 型; ⑦ LAD 2 型; ⑧ IAD 3 型; ⑨ R ar 2缺陷； 
⑩ P 肌动蛋 缺陷; ⑪局限性幼年牙 周病； ⑫ Papillon-Lefevie 综 合征; ⑬特殊颗粒 缺陷; ⑭ Shwaohman- 
Diamond 综 合征; ⑮X连锁慢性肉芽肿性疾病 (CGD); ⑯常染色体 CGI); ⑰中性粒细胞 G-6-PD 缺 
陷等共26种 
天然免疫缺陷 

包括: 无汗性外胚层发育不良伴免疫缺陷 （EDA-ID); IL- 1受体相关激酶4 URAK4) 缺陷; 髓样细胞 
分化因子88 (MyD88) 缺陷; 抚、低丙种球蛋内感染先天性骨髓粒细胞缺乏综合征 （WH〗M)， 疣状表 
皮发育不 良; 单纯疱疹病#性 脑炎; 慢性皮肤黏膜念珠 菌病; 锥虫病 


_^g(FLH) 

③ 淋巴组织增生综$征_ 

④ 自身免疫综合 __ 



自_ 身炎症反应性疾病 

包括 li 族性地中海热 （M1:FV); 肿括 m MM J 沐相关的周期热综合征 （’rKAPS);“I g D 赛 合征; 

； Muckle-Wells 综 合征； 家族性寒冷性自身炎性综合征 （CIAS); 新生儿期多系统炎症疾病 （NOMID) 
,或婴儿期慢性神经表皮关节 (CINCA) 综 合征; 化脓性无菌性关节炎-脓皮病性坏疽-痤疮综 合征； 
Blau 综合征、慢性复发性多灶性骨髓炎及先天性红细胞生成异常性贫血 （Majeed 综合 征); IL-1 受 
体拮抗剂缺陷 （i)nu) 

_补体缺陷 ：补休 1、hW 成分 u: r - ㉛ 「1((:, 抑; i_x, 巧介制 I .备解尜、 ll_ 子和 I 因子） 
组成，上述成分均对发牛.缺陷 

(: lq u 〜 （二 （:，抑制物 .m r-,n w r.DiM 如缺 

:陷、补体受体3缺陷 XD59 缺陷、阵发性睡眠性血红蛋白尿和甘露聚糖凝集素缺陷等23种 


PID 的确切发病率尚不清楚，估计总发病率为1 : 10 000( 未包括无症状的选择性 IgA 缺乏 
症和甘露聚糖结合凝集素缺陷病)。按此计算，在我国每年2500万新生儿中，将会增加新的病例 
2500 例; 累计存活病例至少有3万~6万例。各种原发性免疫缺陷病的相对发生 率为: B 细胞缺 
陷（即单纯 Ig 或抗体缺陷，其中可能包括因 T 细胞辅助功能缺乏而致 B 细胞产生抗体能力下降 
的病例)最常见，占一半以上，其次是 T 细胞 /B 细胞联合免疫缺陷。 

【我国常见的几种 PID 】 

我国 PID 临床实践和研究的发展阶段始于近10年，在基因或蛋白质水平确诊的病例越来 
越多。但因受疾病临床表型认识和诊断方法学的限制，基因确诊的 PID 主要集中于以下6种疾 
病: X连锁无丙种球蛋白血症 （XLA)、 X连锁高免疫球蛋白 M 血症 (XHIM)， 湿疹、血小板减少伴 
免疫缺陷综合征 （WAS)， 慢性肉芽肿病 (XCGD) 和严重联合免疫缺陷病 (XSCID)。 

1 . X 连锁无丙种球蛋白血症 (X-linked agammaglobulinaemia，XLA) IgM、IgG 和 IgA 均明显 
下降或缺如，特异性抗体水平低下，原始 B 细胞数量正常，外周血 B 细胞极少或缺如。淋巴器官 
生发中心缺如， T 细胞数量和功能正常。 B 细胞浆内 Bruton 酪氨酸激酶基因 (btk) 突变为其病因。 
感染症状轻重不一，易发生化脓性和肠道病毒感染。 

2. X连锁高免疫球蛋白 M 血症 （XHHM) 该病为 XL， 循环 T 细胞正常， IgM 和 IgDB 细胞 
存在，其他 B 细胞缺乏。临床主要表现为中性粒细胞和血小板减少，溶血性贫血，可伴胆管和肝 
脏疾病、机会性感染，以反复感染为特征，伴血清 IgGJgAJgE 水平降低而 IgM 正常或升高。 

3. 湿疼、血小板减少伴免疫缺陷综合征 （Wiskott-Aldrich syndrome,WAS) 发病于婴幼儿 
期，临床表现为湿疹，反复感染和血小板减少。血小板体积小，血小板和白细胞膜表面唾液糖蛋 
白、 CD43 和 gplb 不稳定。扫描电镜示淋巴细胞呈“光秃 ”状; T 细胞和血小板细胞骨架异常，肌 
动蛋白成束障碍。免疫功能呈进行性降低: IgM 下降，多糖抗原特异性抗体反应差，外周血淋巴 
细胞减少和细胞免疫功能障碍。淋巴瘤和自身免疫性血管炎发生率高。位于X染色体短臂的 
WAS 蛋白 （WASP) 基因突变是本病的病因。 

4. 慢性肉芽肿病 (chronic granulomatous,CGD) 吞噬细胞细胞色素 (NADPH 氧化酶成分)基 
因突变，致使不能产生超氧根、单态氧和 h 2 o 2 J(: 杀伤功能减弱，导致慢性化脓性感染，形成肉芽 
肿，尤见于淋巴结、肝、肺和胃肠道。病原菌为葡萄球菌、大肠埃希菌、沙雷菌、诺卡菌和曲霉。 
CGD 可为X连锁遗 传：细 胞色素 CYBB 基因突变，该基因编码的 NADPH 氧化酶亚基 g P 91 1，hox 
蛋白是细胞色素 B558 复合物组分之一。也可为常染色体隐性遗 传:细 胞色素 CYBA 基因 
突变，该基因编码的 NADPH 氧化酶亚基 P 22— x 蛋白是细胞色素 1)558 复合物组分 之一; 而 
NCF1 和 NCF2 基因分别编码 NADPH 氧化酶亚基 P 67— 或 P 47— x 蛋白，该3种蛋白均为电子 
转运蛋白。 





5. 严重联合免疫缺陷病 （combined immunodeficiency , CID) 

(1) T 细胞缺陷, B 细胞正常 (TTB+SCIDV 以X连锁遗传最常见，其病.因为 IL-2、IL-4、IL-7, 
IL-9 和 IL-15 的共有受体7链 （7 C ) 基因突变。生后不久即发生严重细菌或病毒感染，多数病例 
于婴儿期死亡。 

(2) T 和 B 细胞均缺如 (TB—SCID): 均为常染色体隐性遗传 = ① RAG-1/-2 缺陷: RAG-1 或 
RAG-2 基因突变，外周血 T 和 B 细胞计数均明显下降，于婴儿期发病。②腺 W 脱氨酶 （ADA) 缺 
Pfi：ADA 基因突变，使 ADA 的毒性中间代谢产物累积，抑制 T、B 细胞增殖和分化。多数病例早 
年发生感染,极少数轻症在年长儿或成人发病。③网状发育不良 （reticular dy Sg em«i s ) : 为淋巴干 
细胞和髓前体细胞发育成熟障碍，外周血淋巴细胞、中性粒细胞和血小板均严重减少，常死于婴 
儿期。 

6. 常见变异型免疫缺陷病 （common variable immunodeficiency, CVID) 为一组病因不明、遗 
传方式不定，表现为 Ig 缺如的综合征，临床表现为年长儿或青年人反复呼吸道感染，包括典窦 
炎、肺炎和支气管扩张。也易患胃肠道感染和肠病毒性脑膜炎。外周淋巴结肿大和脾肿大，淋 
巴系统、胃肠道恶性肿瘤和自身免疫性疾病的发生率很高。血清 IgG 和 IgA 低下 ，IgM 正常或降 
低,诊断依赖于排除其他原发性免疫缺陷病。 B 细胞数量可能减少， T 细胞功能异常可能是致病 
的关键，如 CD4+/CD8* 细胞比率、 IL-2、IL-5 和 IFN-7 活性下降。 

【原发性免疫缺陷病的共同临床表现】 

原发性免疫缺陷病的临床表现由于病因不同而极为复杂，但其共同的表现却非常一致.即 
反复感染、易患肿瘤和自身免疫性疾病。多数原发性免疫缺陷病有明显家族史。 

1- 反复和慢性感染免疫缺陷病最常见的表现是感染，表现为反复、严重、持久、难治的感 
染。 不常见和致病力低的细菌常为感染原。许多患儿需要持续使用抗菌药物预防感染。 

⑴感染发生的年 龄:起 病年龄 40% 于_ 1#以内，1~5岁占40%,6~16岁占15%,仅5%发 
病于成人。 T 细胞缺陷和联合免疫缺陷病发病于出生后不久,以抗体缺陷为主者，_存在母体抗 
体.在生后6~12个月才发生感染。成人期发病者多为常见变异型免疫缺陷病 （CVID-)。 

(2) 感染的部位:以呼吸道最常见，如复发性或慢性中耳炎,鼻窦炎、结合膜炎、支气管炎或 
肺炎; 其次为胃肠道，如慢性肠炎。皮肤感染可为脓疖、脓肿或肉芽肿。也可为全身性感染，如 
败血症、脓毒血症、脑膜炎和骨关节感染。 

(3) 感染的病原 体:一 般而言，抗体缺陷易发生化脓性感染。 T 细胞缺陷则易发生病毒、结核 
分枝杆菌和沙门菌属等细胞内病原体 感染; 此外,也易发生真菌和原虫感染。补体成分缺陷好 
发生奈瑟菌属感染。中性粒细胞功能缺陷时的病原体常为金黄色葡萄球菌^发生感染的病原 
体的毒力可能并不很强，常呈机会性感染。 

(4) 感染的过程:常反复发作或迁延不愈,治疗效果欠佳,尤其是抑菌剂疗效更差，必须使用 
杀菌剂，剂量偏大，疗程较长才有一定疗效。 

一些非免疫性因素也可能造成感染易感性,在考虑原发性免疫缺陷病时,应排除这些因素。 

2. 肿瘤和自身免疫性疾病未因严重感染而致死亡者，随年龄增长，易发生自身免疫性疾 
病和肿瘤，尤其是淋巴系统肿瘤。其发生率较正常人群高数十倍乃至一百倍以上。淋巴瘤最常 
见，以 B 细胞淋巴瘤多见(50%),淋巴细胞白血病 （12.6%)、T 细胞淋巴瘤和霍奇金淋巴瘤（8.6%)、 
腺癌(9.2%)和其他肿瘤（19.2%)也可发生。 

原发性免疫缺陷病伴发的自身免疫性疾病包括溶血性贫血，血小板减少性紫癥，系统性血 
管炎、系统性红斑狼疮，皮肌炎、免疫复合物性肾炎、1型糖尿病、免疫性甲状腺功能减退和关节 
炎等： 

3. 其他临床表现除反复感染外.，尚可有其他的临床特征。了解这些特征有助于临床诊断。 
如 WAS 的湿疹和出血倾向，胸腺发育不全的特殊面容，先天性心脏病和难以控制的低钙惊厥等 




了解有无引起继发性免疫缺陷病的因素以及有无输血、血制品和移植物抗宿主反应 （GVHR) 史。 
详细记录预防注射，特别是灰髓炎活疫苗接种后有无麻痹发生。 

(2) 家族 史:约 1/4的患儿家族能发现因感染致早年死亡的成员。应对患儿家族进行家系调 
查。原发性免疫缺陷病现证者可为基因突变的开始者，而无阳性家族史。了解有无过敏性疾病、 
自身免疫性疾病和肿瘤患者，有助于对现证者进行评估。 

2. 体格检查严重或反复感染可致体重下降、发育滞后、营养不良、轻中度贫血和肝脾肿 
大。 B 细胞缺陷昔的周鬧淋巴组织，如扁桃体和淋巴结变小或缺如。X连锁淋巴组织增生症则 
出现全身淋巴结肿大。可存在皮肤疖肿、口腔炎、牙周病和鹅口疮等感染证据。某些特殊综合 
征则有相应的体征，如胸腺发育不全、 WAS 和 AT 等疾病。 

3. 实验室检查 PID 的确诊依靠实验室免疫学检测和基因分析结果。 

反复不明原因的感染和阳性家族史提示原发性免疫缺陷病的可能性，确诊该病必须有相应 
的实验室检査依据，明确免疫缺陷的性质。不可能测定全部免疫功能 ，一 些实验技术仅在研究 
中心才能进行。为此，在进行该病的实验室检査时，可分为3个层次进行 ，即: ①初筛 试验; ②进 
—步 检查; ③特殊或研究性试验(表9-3)。其中初筛试验在疾病的初期筛查过程中尤其重要。 


初 筛$验 
B 细 胞 g % 
IgG.M.AyJC^ 

抗链球菌溶血素 o 
igA 水平 


表 9-3 免疫缺陷病的实验室检查 
进一步检-一 _特殊/研究性试验 


H 细胞 li 玫或 1:1)20) 淋巴 结活检 

lg (; 亚类水平_ 抗体反应 （( pxl 74、 KLH ) 

I S D 和 IgK 水平 体内 5衰期 

抗体反 （ 破饬风 、广 1 i 收、风疹、 f4^T7 g "^ 

流感杆菌疫苗） 


抗体反％伤寒、肺$球率疫苗 ） : B 细胞 活化增殖 功能 


缺陷 





CH5Q 活性 _索测定 _补体旁路测定 

C3 水平 _ ： 各补 体成分测定_ 补体功能测定（趋化 W-n 疫黏附）_ _ 

~C4 水平 补体活化成分测定 (C3a、C4a、 | 同种异体分析 

_1 C4dX5a) _I_ 

~ 注: ADA ，腺苷脱 努酶; ADCC ，抗体依赖性杀伤 细胞; CTL ,细胞诞性 T 细胞; G-6-PD, 仙萄糖 -6 -磷酸脱鉍 酶; KLH. S 
孔虫戚血 蓝素; MPO ,髄过氧化 物酶; NADPH ，烟酰胺腺苷2核哲 磷酸; NBT, 四唑 氮蓝; NK ，自然杀伤细 胞; PNP，P 栗呤核 
苷磷 酸酶; 料，嗜菌体 

(1) Ig 测 定:包 括血清 IgG、IgM、IgA 和 IgE。 一般而言，年长儿和成人总 Ig>6g/L 属正常， <4g/L 
或 IgG<2g/L 提示抗体缺陷。总 Ig 为4〜 6g/L 或 IgG 2~4g/L 者为可疑的抗体缺陷，应进行进一步 
抗体反应试验或 IgG 亚类测定。 IgE 增高见于某些吞噬细胞功能异常，特别是趋化功能缺陷。 

(2) 抗 A 和抗 B 同族凝 集素: 代表 IgM 类抗体功能,正常情况下，生后6个月婴儿抗 A 、抗 B 
滴度至少为1 : 8。 WAS 患儿伴有低 IgM 血症时同族凝集素滴度下降或测不出。 

(3) 抗链球菌溶血素0 (ASO) 和嗜异凝集素滴 度：由 于广泛接触诱发自然抗体的抗原,故一 
般人群嗜异凝集素滴度均大于1 : 10,代表 IgG 类抗体。我国人群由于广泛接受抗菌药物， ASO 
效价一般较低，若血清 ASO 在12岁后仍低于50单位，可提示 IgG 抗体反应缺陷。 

( 4 ) 分泌型 IgA 水平: 分泌型 IgA 缺乏常伴有选择性 IgA 缺乏症。.一般测定唾液、泪、鼻分泌 
物和胃液中分泌型 IgA。 

(5) 外周血淋巴细胞绝对计数:外周血淋巴细胞80%为 T 细胞，因此外周血淋巴细胞绝对 
计数可代表 T 细胞数量，正常值为 (2 〜 6)x 10 9 /L;<2x 10 9 /L 为可疑 T 细胞减少， <1.5 x 10 9 /L 则可 
确诊。若持续性淋巴细胞数量减少，且其体积变小者，方可定为细胞数量减少。应了解有无贫血、 
血小板和中性粒细胞数量、红细胞形态和大小等。中性粒细胞内巨大空泡见于 Chediak-Higashi 
综合征。 

(6) 胸部X 线片: 婴幼儿期缺乏胸腺影者提示 T 细胞功能缺陷，但胸腺可因深藏于纵隔中而 
无法看到，应予注意。 

⑺迟发皮肤过敏试验 （DCH):DCH 代表 TH, 细胞功能。抗原皮内注射24〜72小时后观察 
局部反应，出现红斑及硬结为阳性结果，提示 THl 细胞功能正常。常用的抗原为腮腺炎病毒疫苗、 
旧结核分枝杆菌类或结核分枝杆菌纯蛋白衍生物 （PPD)、 毛霉菌素、白念珠菌素、白喉类毒素。2 
岁以内正常儿童可因未曾致敏而出现阴性反应，故应同时进行5种以上抗原皮试，只要一种抗 
原皮试阳性，即说明 TH, 功能正常。 

(8) 四唑氮蓝染料 （NBT) 试验: NBT 为淡黄色可溶性染料，还原后变成蓝黑色甲颗粒。内毒 
素刺激中性粒细胞后，还原率 >90%，慢性肉芽肿病患者 <l%o 疾病携带者则呈嵌合体。 

⑼补体 CH50 活性、 C3 和 C4 水 平:总 补体 CH50 活性法测定的正常值为 50~100U/ml。C3 
正常值新生儿期为 570〜1160mg/L， 1~3个月为 530~1310mg/L，3 个月至1岁为 62(M800nig/L , 
1〜10岁为770〜 1950mg/L。C4 正常值新生儿期为70 〜 230mg/L, 1〜3个月为70 〜 270mg/L，3~lO 岁 
为 70~400mg/L o 

(10) 基因突变分析和产前诊断 :多数 PID 为单基因遗传，对疾病编码基因的序列分析可发 
现突变位点和形式，用于确诊及进行家系调查。基因突变分析也是产前诊断最好的手段，其他 
用于产前诊断的方法如测定绒毛膜标本酶 (ADA) 活性等。 

(11) 加强疾病登记、开展多中心合作，建立新生儿 筛查: 有利于早期确诊、及时治疗（干细胞 





移植)，是拯救患儿生命、改善患儿生活质量的有效措施。 

【原发性免疫缺陷病的治疗】 

1. 一般治疗患儿应得到特别的儿科护理，包括预防和治疗感染，应有适当的隔离措施，注 
重营养，加强家庭宣教以增强父母和患儿对抗疾病的信心等。应鼓励经治疗后的患儿尽可能参 
加正常生活。一旦发现感染灶应及时治疗•有时需用长期抗感染药物预防性给药。下呼吸道慢 
性感染者，应定期进行肺功能试验。 

T 细胞缺陷患儿不宜输血或新鲜血制品，以防发生 GVHRo 若必须输血或新鲜血制品时，应 
先将血液进行放射照射，剂 M 为2000〜 3000rad。 供血者应进行 CMV 筛查。最好不行扁桃体和 
淋巴结切除术，脾切除术视为禁忌 c 

若患儿尚 有一定 抗体合成能力，可接种死疫苗，如百白破三联疫苗。严重免疫缺陷患者禁 
用活疫菌，以防发生疫苗诱导的感染。 

家庭成员中已确诊免疫缺陷者，应接受遗传学咨询，妊娠期应进行产前筛查，必要时终止 
妊娠。 

2. 替代治疗 

( 1 ) 静脉注射丙种球蛋白 (IVIG)： 治疗指征仅限于低 IgG 血症。抗体缺陷患儿经 IVIG 治疗后， 
可使症状完全缓解，获得正常的生长发育。剂堡:为每月1次静脉注射 IVIG 100〜 600mg/kg， 持续 
终身。治疗剂量应个体化，以能控制感染为尺度。 

(2) 高效价免疫血清球蛋白 (special immune serum globulins，SIG): 包括水痘-带状疱疹、狂犬 
病、破伤风和乙型 fP 炎的 SIG， 用于高危患儿的预防。 

(3) 血浆 :除有 IgG 外，尚含有 IgM、IgA、 补体和其他免疫活性成分，剂量为 20ml/kg， 必要时 
可加大剂量。 

(4) 其他替代治疗 

1) 新鲜白 细胞: 吞噬细胞缺陷患者伴严重感染时。由于白细胞在体内存活时间短，反复使 
用会发生不良免疫反应，故仅用于严重感染时，而不作为常规替代治疗。 

2) 细胞因子治疗 ：如胸 腺素类、转移因子 、IFN-7、IL-2 等。 

3) 酶替代治疗:腺苷脱氨酶 (ADA) 缺陷者，可输注红细胞(其中富含 ADA ) 或肌内注射牛 
ADA- 多聚乙二烯糖结合物，效果优于输注红细胞。 

3. 免疫重建免疫重建是采用正常细胞或基因片段植人患者体内，使之发挥功能，以持久 
地纠正免疫缺陷病。 

(1) 胸腺组织移植 :包括 胎儿胸腺组织移植和胸腺上皮细胞移植，其疗效不肯定，且约1/10 
接受胸腺移植的患者发生淋巴瘤，目前已较少使用。 

(2) 干细胞移植：国内报道干细胞(主要为骨髓干细胞)移植治疗部分 PID(SCID 、XHIM, 
WAS 和 CGD) 取得良好效果，成功率为65%~75% 0 

1) 胎肝移植:一些患儿接受胎肝移植后出现嵌合体，表明移植成功，此法目前已很少使用。 

2) 骨髓移植 （BMT): 已有超过1000例原发性免疫缺陷病患儿接受 BMT 。 

3) 胳血干细胞 移植: 脐血富含造血干细胞，可作为免疫重建的干细胞的重要来源。脐血干 
细胞移植后 GVHR 较无关供体配型骨髓 (matched unrelated marrow donor,MUD) 移植为轻。 

4) 外周血干细胞 移植： 目前尚处于实验阶段。 

4. 基因治疗许多原发性免疫缺陷病的突变基因已被克隆，其突变位点已经确立。这给基 
因治疗打下了基础 :将正 常的目的基因片段整合到患者干细胞基因组内(基因转化)，这些被目的 
蕋因转化的纟2胞经有丝分裂，使转化的基因片段能在患者体内复制而持续存在。 

基因治疗原发性免疫缺陷病的尝试已经历多年，取得—定成效，总的来说基因治疗尚处于 
探索和临床验证阶段。 



第三节继发性免疫缺陷病 


[概述] 

1. 病因继发性免疫缺陷病 （SID) 是出生后因不利的环境因素导致免疫系统暂时性功能 
障碍，一旦不利因素被纠正，免疫功能即可恢复正常。人的一生中，在某一特定的时期或环境下 
均可能发生一过性 SID。SID 的发病率远高于 PID， 且为可逆性，因此及早确诊，并找到其诱因， 
及时予以纠正，显得尤为重要。引起 SID 的常见因素见表9-4。 

营养紊乱是儿童时期最常见的 SID 的原因，包括蛋白质-热能营养不良 （PCM)、 亚临床微量 
元素锌和铁缺乏，亚临床型维生素 A 、维生素 B 族和维生素 D 缺乏，脂肪和糖类摄入过多等。 


表 9-4 导致继发性免疫缺陷病的因素 


1. 营养紊乱 

2. 免疫抑制剂 

3. 遗传性疾病 

4. 肿瘤和血液病 

5. 新生儿 

6. 感染 
7 - 其他 


蛋白质-热能营养不良、铁缺乏症、锌缺乏症、维生素 A 缺乏症、肥胖症 
放射线、抗体、糖皮质激素、环孢素、细胞毒性药物、抗惊厥药物 
染色体异常、染色体不稳定综合征、酶缺陷、血红蛋白病、张力性肌萎缩症、先天性无 
脾症、骨骼发育不良 

组织细胞增生症、类肉瘤病、淋巴系统肿瘤、白血病、霜奇金淋巴瘤、淋巴组织增生性 
疾病、再生障碍性贫血 
属生理性免疫功能低下 
细菌、真菌、病毒、寄生虫感染 

糖尿病、蛋白质丢失性肠病、肾病综合征、尿毒症、外科手术和外伤_ 


2- 临床表现和处理最常见的 SID 的临床表现为反复呼吸道感染，包括反复上呼吸道感 
染、支气管炎和肺炎，亦有胃肠道感染者，一般症状较轻，但反复发作。反复感染，尤其是胃肠道 
感染，可引起更严重的营养吸收障碍而加重营养 不良; 感染本身也可直接引起免疫功能的进一 
步恶化。如此，形成“营养不良一免疫功能下降一感染一加重营养不良”的恶性循环，构成了儿 
童时期重要的疾病谱。 SID 的治疗原则是治疗原发性疾病，去除诱发因素。 


获得性免疫缺陷综合征 ( 艾滋病） 

获得性免疫缺陷综合征 (acquired immunodefioiency syndrome , AIDS), 即艾滋病，是由人类免疫 
缺陷病毒 (human immunodeficiency virus,HIV) 所弓I起的一种传播迅速、病死率极高的感染性疾病。 
【病因】 


HIV 属 RNA 逆转录病毒，直径为 100~200nm, 目前已知 HIV 有两个型，即 HIV- I和 HIV-IIo 
两者均能引起 AIDS， 但 HIV-n 致病性较 HIV- I弱。 HIV- 1共有 A 、 B 、 C 、 D 、 E 、 F 、 G 、 H 、0 9种 
亚型，以 B 型最常见。本病毒为圆形或椭圆形，外层为类脂包膜，表面有锯齿样突起，内有圆柱 
状核心，含 Mg 2+ 依赖性逆转录酶。病毒包括结构蛋白 P19、 核心蛋白 P24 和 P15、 逆转录酶蛋内 
P66 和 P51、 外膜蛋白卽 120 和跨膜蛋白 g p41 等。病毒对热敏感， 56T 30分钟能灭活，50%浓 
度的酒精、0.3%的过氧化氢、0.2%的次氯酸钠及10%的漂白粉经10分钟能灭活病毒，但对甲 
醛溶液、紫外线和7射线不敏感。 

【流行病学】 

小儿患病自成人传播而来。1982年报道了首例儿童 HIV 感染，估计全球每天有1000例 
HIV 感染的新生儿出生。2001年，联合国艾滋病联合规划署宣布，在过去的20年，累计的 HIV 
感染者有5600万，其中2200万人已经死于艾滋病及相关疾病，包括430万儿童截至2008年 
年底,全球有210万15岁以下儿童感染 HIV, 母婴传播的阻断策略是冃前最为有效的控制婴 




幼儿感染的方式，通过成功干预，母婴传播风险可以降至2%以内，但是这样的干预在多数资源 
有限的国家仍未普及。尽管在过去的十年中，在婴幼儿及儿童 HIV 感染的诊断和治疗方面取得 
了巨大的进展，但是全球每天仍有1100多例15岁以下的新感染者，其中90%是在发展中国家。 
1995年我国首次发现经母婴途径传播的 HIV 感染者。 

HIV 感染的新生儿通常在感染后第1年即出现临床症状，到1岁时估计有1/3的感染患儿 
死亡，到2岁时如果没有有效治疗，近一半的患者将面临死亡。 

1. 传染源患者和无症状病磔携带者是本病的传染源，特别是后者。病毒主要存在于血液、 
精子、子宫和阴道分泌物中。其他体液，如唾液、眼泪和乳汁亦含有病毒，均具有传染性。 

2. 儿童 HIV 感染的传播方式 

(1) 母婴传播 ：是儿 童感染的主要途径。感染本病的孕妇可以通过胎盘、产程中及产后血性 
分泌物或喂奶等方式感染婴儿。 

(2) 血源传 播：如 输血、注射、器官移植等 c 

(3) 其他 途径： 如性接触传播、人工授精等，主要发生在成年人。 

目前尚未证实空气、昆虫、水及食物或与 AIDS 患者的一般接触，如握手、公共游泳、被褥等 
会造成感染，亦未见到偶然接触发病的报告。 

【发病机制】 

HIV 产生的逆向转彔酶能以病毒 RNA 为模板，逆向转录而产生 cDNA， 然后整合人宿主细 
胞 DNA 链中，随着宿主细胞 DNA 的复制而得以繁殖。病毒感染靶细胞后1~2周内芽生脱落 
而离开原细胞侵入新的靶细胞，使得人体 CD4+T 淋巴细胞遭受破坏。近年研究发现， HIV 侵入 
CD4+T 淋巴细胞时,必须借助融合素 (fusin)， 可使 CD4+T 淋巴细胞融合在一起，使未受 HIV 侵犯 
的 CD4+T 淋巴细胞与受害的 CD4+T 淋巴细胞融合而直接遭受破坏。由于 C D4 + T 淋巴细胞被大 
跫破坏，丧失辅助 B 淋巴细胞分化的能力，使体液免疫功能亦出现异常，表现为高免疫球蛋白血 
症，出现自身抗体和对新抗原反应性降低。抗体反应缺陷，使患儿易患严重化脓性 病变; 细胞免 
疫功能低或衰竭，引起各种机会性感染，如结核分枝杆菌、卡氏肺囊虫、李斯特菌、巨细胞病毒感 
染等，常是致死的原因。 

【病理】 

HIV 感染后可见淋巴结和胸腺等免疫器官病变。淋巴结呈反应性病变和肿瘤性病变两种。 
早期表现是淋巴组织反应性增生，随后可出现类血管免疫母细胞淋巴结病，继之淋巴结内淋巴 
细胞稀少，牛发中心空虚、-脾脏小动脉周围 T 细胞区和脾小结淋巴细胞稀少，无生发中心或完 
全丧失淋巴成分。 陶腺 上皮严重萎缩，缺少胸腺小体。艾滋病患儿往往发生严重的机会性感染， 
其病理改变因病原体不同[衍异 ： 

H1V 常侵犯中枢神经系统，病变包括胶质细胞增生、灶性 坏死血 管周围炎性 浸润多 核巨 
细胞形成和脱髓现象 c 

【临床表现】 

AIDS 的分类患儿症状和体征的发生、发展和免疫系统受损程度及患儿机体器官功能状 
态相关，19 94 年荚闹疾病控制中心根据临床表现和免疫状态将 H1V 感染进行分类，根据临床表 
现分为 ：尤临 床表现（\).轻度临床表现 (A)、 中度临床表现 （B) 和严重临床表现 (C) f 结合免疫 
学状况又可 分为： 无免疫学抑制 （Nl 、 Al 、 B1 和 CU、 中度免疫学抑制 （N2、A2、B2 和(:2)和严重 
免疫学抑制 （N3、A3、B3 和（:3) 

(1) 尤临床表现（•、):儿童无任何感染的症状和体征，或仅有轻微临床表现中的—个情况 = 

(2) 轻度1:以永丧现 （ A ): 儿童 H 有下列2个或更多的表现.但无中度和严重临床表现期的情 
况:肥獅 < > o .5 ‘ …2 rmm h , 双側对称分幻 ); 朴肿人;禆肿 大; 皮炎 :; e 腺炎； 反 义 
或持续性 h 呼吸道感染、鉍窦炎或中耳炎。 


(3) 中度临床表现 (B): 除 A 类表现外，尚有以下 表现： 

1) 贫血 (Hb<80g/L)， 中性粒细胞减少 （<1 x 10 9 /L), 或血小板减少 （<100x 10 9 /L)， 持续30天。 

2) 细菌性脑膜炎、肺炎或败血症(纯培养)。 

3) 6个月婴儿持续2个月以上的口腔念珠菌病。 

4) 心肌病。 

5) 发生于出生后1个月内的巨细胞病毒感染、反复和慢性腹泻、肝炎。 

6) 单纯疱疹病毒性口腔炎，1年内发作2次 以上; 单纯痕修病毒性毛细支气管炎、肺炎或食 
管炎，发生于出生1个月内。 

7) 带状疱疹至少发作2次或不同皮损部位。 

8) 平滑肌肉瘤伴有 EB 病毒感染。淋巴样间质性肺炎或肺淋巴样增生综合征。 

9) 肾病。 

10) 诺卡菌属感染，持续发热1个月以上。 

11) 弓形虫感染发生于出生后1个月内。 

12) 播散性水痘。 

(4) 严重临床表现 (C): 包括以下 情况： 

1 ) 严重反复和多发性细菌感染，如脓毒血症、肺炎、脑膜炎、骨关节感染和深部脓肿，不包括 
中耳炎、皮肤黏膜脓肿和导管插入引起的感染。 

2) 念珠菌感染累及食管、气管、支气管 和肺; 深部真菌感染，呈播散性(肺、肺门和颈淋巴结 
以外的区域)。 

3) 隐球菌感染伴持续腹泻1个月以上。 

4) 巨细胞病毒感染发生于出生1个月内，累及肝、脾和淋巴结以外的区域。 

5) 脑病: 以下表现之一，至少持续2个月，找不到其他原因者 :①发 育滞后或倒退，智能倒 
退; ②脑发育 受损; 头围测定证实为后天性小头畸形或 CT/MRI 证实为脑 萎缩; ③后天性系统性 
运动功能障碍:瘫痪、病理性反射征、共济失调和敏捷运动失调，具有其中2项者。 

6) 单纯疱疹病毒性黏膜溃疡持续1个月以上，或单纯疱疹病毒性支气管炎、肺炎或食管炎 
发生于出生1个月以后。 

7) 组织胞浆菌病累及肺、肺门和颈淋巴结以外的区域。 

8) 卡波西 肉瘤; 淋巴瘤 （Burkitt 淋巴瘤或免疫母细胞性、 B 细胞性、大细胞性或免疫学表型 
不明性)。 

9) 结核病，肺外播散型。 

10) 卡氏肺囊虫性肺炎。 

11) 进行性多发性白质性脑病。 

12) 沙门菌属(非伤寒)脓毒血症，反复发作。 

13) 脑弓形虫感染发生于出生1个月以后。 

14) 消耗综 合征： 

A. 体重持续丧失基线的10%； 

B. 大于1岁者的 体重- 年龄曲线下降25个百 分位； 

C •出生1个月后体重-身高曲线下降5个百 分位; 同时伴有 :①慢 性腹泻（每天至少2次稀 
便持续1个月以 上); ②发热1个月以上(持续性或间歇性)。 

【实验室检查】 

1. 病原学诊断 

(1) 病毒抗体检测 :是初 筛试验的主要手段， 包括： 

1) 初筛 试验: 血清或尿的酶联免疫吸附试验，血快速试验。 



2) 确认试 验:蛋 白印迹试验或免疫荧光检测试验。病毒抗体检查对小于18个月龄小儿的 
诊断存在局限性。 

⑵病毒 分离： 目前常采用的方法是将受检者周围血单个核细胞 (PBMCs) 与经植物血凝素 
(PHA) 激活3天的正常人 PBMCs 共同培养(加入 IL-2 10U/ml)。 3周后观察细胞病变，检测逆转 
录酶或 P24 抗原或病毒核酸 （PCR)， 确定有无 HIV。 目前一般只用于实验研究，不作为诊断指标。 
(3) 抗原检测 ：主要 是检测病毒核心抗原 P24，一 般在感染后1〜2周内即可检出。 

⑷病毒核酸检测 :利用 PCR 或连接酶链反应 (LCR) 技术，可检出微量病毒核酸。 

2. 免疫缺陷的实验诊断 

(1) 血淋巴细胞亚群 分析: CD4+/CD8+ 倒置、自然杀伤细胞活性降低、皮肤迟发型变态反应 
减退或消失，抗淋巴细胞抗体和抗精子抗体、抗核抗体阳性。 p 2 微球蛋白增高，尿中新蝶呤 
升高。 

(2) 各种机会性感染病原的检查、诊 断: 应尽早进行，以便及时明确感染原，实施针对性治疗。 

【诊断】 

我国目前对婴幼儿早期诊断的策略是 :婴儿 出生后6周采集第一份血样本，若第一份血样 
本检测呈阳性反应，尽快再次采集第二份血样本进行检测。若两份血样本检测均呈阳性反应， 
报告“婴儿 HIV 感染早期诊断检测结果阳性”，诊断儿童 HIV 感染。 

2002年中华医学会儿科学会感染学组与免疫学组共同制订了小儿 HIV 感染和 AIDS 的诊 
断标准。 

1. 小儿无症状 HIV 感染 

(1) 流行病 史:① HIV 感染母亲所生的 婴儿; ②输入未经 HIV 抗体检测的血液或血液制品史。 

(2) 临床 表现: 无任何症状、体征。 

(3) 实验室 检查： > IS 个月儿童， HIV 抗体阳性，经确认试验 证实; 患儿血浆中 HIV RNA 阳性。 
⑷确诊标准 :①会 18个月小儿，具有相关流行病学史，实验室检查中任何一项阳性可 确诊； 

②<18个月小儿，具备相关流行病学史，2次不同时间的血浆样本 HIV RNA 阳性可确诊。 

2. 小儿 AIDS 

(1) 流行病学 史:同 无症状 HI V感染。 

(2) 临床 表现: 不明原因的持续性全身淋巴结肿大(直径 >l cm )、 肝脾肿大、腿 腺炎; 不明原因 
的持续性发热超过1个月；慢性反复发作性 腹泻; 生长发育 迟缓; 体重下降明显( 3 个月下降>基 
线10%);迁延难愈的间质性肺炎和口腔真菌 感染; 常发生各种机会性感染等。与成 a AIDS 相比， 
小儿 AIDS 的特点 为:① HIV 感染后，潜伏期短、起病较急、进 展快; ②偏离正常生长曲线的生长 
停滞是小儿 HIV 感染的一种特殊 表现; ③易发生反复的细菌感染，特别是对多糖荚膜细菌更易 
感染; ④慢性腮腺炎和淋巴细胞性间质性肺炎 常见; ⑤婴幼儿易发生脑病综合征，且发病早、进 
展快、预后差。 

(3) 实验室 检查: HIV 抗体阳性并经确认试验证实，患儿血浆中 HIV RNA 阳性； 外周血 
CD41 淋巴细胞总数减少， CD4+T 淋巴细胞占淋巴细胞的百分比减少(表9-5)。 

_ 表 9-5 AIDS 患儿 CD4+ 细胞计数和 CD4+T 淋巴细胞百分比与免疫状况分类 

免疫学分类 小于1岁（％) 1~5岁（％} 6~12岁（％} 

无抑制 ^ 1500/mm 3 (^25) 為 1000/mm 3 (為 25) 多 500/mm 3 (身 25) 

中度抑制 750-1499/mm 3 (15-24) 500~999/mm 3 (15-24) 200~499/mm 3 (15-24) 

重度抑制 <750/mm 3 (<15) <500/mm 3 (<15) <200/mm 3 (<15) 


⑷确诊 标准: 患儿具有一项或多项临床表现，多18个月患儿 HIV 抗体阳性(经确认试验证 



[ 治疗] 

1. 抗逆转录病毒治疗的指征最近对 HIV 感染发病机制的了解和新的抗逆转录病毒药物 
的出现，使 HIV 感染的治疗已发生了很大变化。所有抗逆转录病毒药物均可用于儿童病例，目 
前使用抗病毒药物的指 征为: HIV 感染的临床症状,包括临床表现 A、B 或 C ; CD4+T 淋巴细胞绝 
对数或百分比下降,达到中度或严重免疫 抑制; 年龄在1岁以内的患儿，无论其临床、免疫学或 
病毒负荷状况;年龄大于1岁的患儿，无临床症状，除非能明确其临床疾病进展的危险性极低或 
存在其他需延期治疗的因素，也主张早期治疗。应严密监测未开始治疗的病例的临床、免疫学 
和病毒负荷状态。 

一旦发现以下情况即开始 治疗: HIV RNA 复制物数量极高或进行性 增髙； CD4+T 淋巴细胞 
绝对数或百分比很快下降，达到中度免疫学 抑制； 出现临床症状。 

2. 抗病毒治疗 

(1) 核苷类逆转录酶抑制剂 ：如齐 多夫定 （zidovudine,AZT)、 二脱氧肌苷 （DDI)、 拉米夫定 
(IamivudimSTC) 和司坦夫定 ( strvu di ne ,()4T), 此类药物能选择性地与 HIV 逆转录酶结合，并渗 
人正在延长的 DNA 链中，使 DNA 链终止，从而抑制 HIV 的复制和转录。 

⑵非核苷类逆转录酶抑制剂:如奈韦拉平 (nevirapine,NVP)、 地拉韦定 （DLR), 其主要作用 
于 HIV 逆转录酶的某个位点，使其失去活性，从而抑制 HIV 复制。 

⑶蛋白酶抑制剂 ：如沙 奎那韦 （ sa q U i nav i r )、 地拉韦定 （indinavir.IDV)、 奈非那韦 （nelfmavir) 
和利托那韦 （ritonavir), 其机制是通过抑制蛋白酶,即阻断 HIV 复制和成熟过程中所必需的蛋白 
质的合成，从而抑制 H1V 的复制。 

单用一种药物治疗效果差，目前提倡2种 K 上 雜物联 合治身 S. 但药物最佳搭配并无定论。 
已确诊的 AIDS 患儿应转人指定医院接受治疗。 

3. 免疫学治疗基因重组 IL-2 与抗病毒药物同时应用对改善免疫功能是有益的 ,IL-12 是 
_男—个有治疗价值的细胞因子，体外实验表明 IL _ ]2 能增强免疫细胞杀伤被 HIV 感染细胞的 
能力。 

4 -支持及对症治疗包括输血及营养支持疗法，补充维生素，特别是维生素1!, 2 和叶酸。 

5. 抗感染和抗肿瘤治疗发生感染或肿瘤时应给予相应的治疗。 

【预防】 

儿童 AIDS 的预防应特别注意以下，几点 :①普 及艾滋病知识，减少育龄期女性感染 HIV; 
② HIV 感染者避免妊娠 , HIV 感染或 AIDS 孕妇应规劝其终止妊娠或尽量进行剖宫产;③严格 
禁止高危人群献血,在供血员中必须除外 HIV 抗体阳 性者; ④ HIV 抗体阳性母亲及其新生儿应 
服用 AZT, 以降低母婴传播的 几率; ⑤严格控制血液及各种血制品的 质量; ⑥疫苗预防 :美国 Vax 
Gen 公司研制的 AIDS v A x 疫苗是利用基因重组技术，以 HIV- I的糖蛋内 gpl20 为靶位点，目 
前正在美国和泰国等地进行三期临床试验。 


第四节风湿性疾病概述 


自身免疫性反应是由于不同原因(包括物理、化学和生物学因子)诱导的宿主异常免疫反应， 
将自身组织和细胞作为靶向。若此种自身免疫反应非常强烈,引起组织严重和持久的结构和功 
能破坏,出现临床症状，则称为自身免疫性疾病。 

风湿性疾病 (rheumatic diseases) 是一组病因不明的自身免疫性疾病，因主要累及不同脏器 
的结缔组织和胶原纤维，故曾称为结缔组织疾病。虽然其病因不明，但一般认为_几乎所有风湿 




异 常的自 身免疫 反应： 

除经典的风湿性疾病（如风湿热、系统性红斑狼疮、皮肌炎、硬皮病、类风湿关节炎等）外， 
许多以往病因不明的血管炎性综合征，如过敏性紫癜和川崎病等，现已明确为自身免疫性疾 
病，并纳入风湿性疾病的范畴：另一些病因不明的疾病,现也确认其发病机制为自身免疫性 
反应所致，如肾小球肾炎、丨型糖尿病、自身免疫性甲状腺炎、重症肌无力、吉兰-巴雷综合 
征、克罗恩病和原发性血小板减少性紫癜等，未归入自身免疫性疾病中，仍分类于各系统性 
疾病里。 

虽然风湿热发病率近年已明显下降，但仍是儿童时期最常见的风湿性疾病之一。川崎病、 
过敏性紫癜和幼年类风湿关节炎是常见的儿童时期风湿性疾病。 

儿童风湿性疾病的临床特点有别于成人。一些儿童风湿性疾病的全身症状较成人明显，如 
全身性起病型幼年类风湿关节炎。儿童系统性红斑狼疮病程较急，预后较成人差。与多数成人 
风湿性疾病的慢性过程不同，川崎病和过敏性紫癜很少复发。 


第五节风湿热 

风湿热 （rheumatic fever，RF) 是一种由咽喉部感染 A 组乙型溶血性链球菌后反复发作的急 
性或慢性风湿性疾病，主要累及关节、心脏、皮肤和皮下组织，偶可累及中枢神经系统、血管、浆 
膜及肺、肾等内脏。临床表现以关节炎和心脏炎为主，可伴有发热、皮疹、皮下结节、舞蹈病等。 
本病发作呈自限性，急性发作时通常以关节炎较为明显，急性发作后常遗留轻重不等的心脏损 
害，尤其以瓣膜病变最为显著，形成慢性风湿性心脏病或风湿性瓣膜病。发病可见于任何年龄， 
最常见为5〜15岁的儿童和青少年，3岁以内的婴幼儿极为少见。一年四季均可发病，以冬春多 
见; 无性别差异。 

目前风湿热的发病率已明显下降，病情也明显减轻，但在发展中国家，风湿热和风湿性心脏 
病仍常见和严重。我国各地发病情况不一,风湿热总发病率约为22/10万，其中风湿性心脏病患 
病率为0.22%«，虽低于其他发展中国家，仍明显高于西方发达国家。我国农村和边远地区发病 
率仍然很高，且近年来风湿热发病率有回升趋势，应值得重视。 

【病因和发病机制】 

1. 病因风湿热是 A 组乙型溶血性链球菌咽峡炎后的晚期并发症。约0.3%~3%因该菌 
引起的咽峡炎患儿于1~ 4 周后发生风湿热。皮肤及其他部位 A 组乙型溶血性链球菌感染不会 
引起风湿热。影响本病发生的因素有 :①链 球菌在咽峡部存在时间越长，发病的机会 越大; ②特 
殊的致风湿热 A 组溶血性链球菌菌株，如 M 血清型（甲组1 〜 48型）和黏液样 菌株; ③患儿的遗 
传学背景，一些人群具有明显的易感性。 

2. 发病机制 

(1) 分子 模拟: A 组乙型溶血性链球菌的抗原性很复杂,各种抗原分子结构与机体器官抗原 
存在同源性，机体的抗链球菌免疫反应可与人体组织产生免疫交叉反应，导致器官损害，这是风 
湿热发病的主要机制。这些交叉抗原 包括： 

1) 荚膜由透明质酸组成，与人体关节、滑膜有共同抗原。 

2) 细胞壁外层蛋甶质中 M 蛋白和 M 相关蛋白、中层多糖中 N- 乙酰葡糖胺和鼠李糖均与人 
体心肌和心瓣膜有共同抗原 

3) 细胞膜的脂蛋 n 与人体心肌肌膜和丘脑下核、尾状核之间有共同抗原。 

(2) 向 身免疫 反应： 人体组织与链球菌的分子模拟导致的自身免疫反应 包括： 

1) 免疫复合 物病： 勺链球菌抗原模拟的自身抗原与抗链球菌抗体可形成循环免疫复合物沉 






2) 细胞免疫反应 异常: ①周围血淋巴细胞对链球菌抗原的增殖反应增强，患儿 T 淋巴细胞 
具有对心肌细胞的细胞毒 作用; ②患者外周血对链球菌抗原诱导的白细胞移动抑制试验增强， 
淋巴细胞母细胞化和增殖反应降低，自然杀伤细胞功能增加;③患者扁桃体单核细胞对链球菌 
抗原的免疫反应异常。 

(3) 遗传背 景:有 人发现 HLA-B35、HLA-DR2、HLA-DR4 和淋巴细胞表面标 i 己 D8/17+ 等与发 
病有关，但还应进一步进行多中心研究才能证实该病是否为多基因遗传性疾病和相应的相关 
基因。 

(4) 毒素: A 组链球菌还可产生多种外毒素和酶类,直接对人体心肌和关节有毒性作用，但 
并未得到确认。 


【病理】 

1. 急性渗出期受累部位，如心脏、关节、皮肤等结缔组织变性和水肿，淋巴细胞和浆细胞 
浸润; 心包膜纤维素性渗出，关节腔内浆液性渗出。本期持续约1个月。 

2. 增生期主要发生于心肌和心内膜(包括心瓣膜),特点为形成风湿小体 （Aschoff 小体)， 
小体中央为胶原纤维素样坏死物质，外周有淋巴细胞、浆细胞和巨大的多核细胞(风湿细胞)。风 
湿细胞呈圆形或椭圆形，含有丰富的嗜碱性胞浆,胞核有明显的核仁。此外，风湿小体还可分布 
于肌肉及结缔组织，好发部位为关节处皮下组织和腱鞘,形成皮下小结，是诊断风湿热的病理依 
据，表示风湿活动。本期持续约 3-4 个月。 

3. 硬化期风湿小体中央变性和坏死物质被吸收,炎症细胞减少，纤维组织增生和瘢痕形I 
成。心瓣膜边缘可有嗜伊红性抚状物，瓣膜增厚，形成瘢痕。二尖瓣最常受累，其次为主动脉瓣. 
很少累及三尖瓣。此期约持续 2-3 .个月。 

此外，大脑皮质、小脑、基底核司•孤散在非特异性细胞变性和小血管透明变性。 

【临床表现】 

急性风湿热发生前 1-6 周常有链球菌咽峡炎病史。如发热、咽痛、颌下淋巴结肿大、咳嗽等 
症状。风湿热多呈急性起病，亦可为隐匿性进程。风湿热有5个主要表 现:游 走性多发性关节炎、 
心脏炎、皮下结节、环形红斑、舞蹈病，这些表现可以单独出现或合并出现。皮肤和皮下组织的 
表现不常见，通常只发生在已有关节炎、舞蹈病或心脏炎的患者中。发热和关节炎是最常见的 
主诉。 

1. 一般表现急性起病者发热在间，无一定热型，1~2周后转为低热。隐匿起病 
者仅为低热或无发热。其他表现有精神不振、疲倦、胃纳不佳、面色苍白、多汗、鼻出血、关节痛 
和腹痛等，个别有胸膜炎和肺炎。如未经治疗，一次急性风湿热发作一般不超过6个月 •，未 进行 
预防的患者常反复发作。 

2- 心脏炎约40%~50%的风湿热患者累及心脏,是风湿热唯一的持续性器官损害。首次 
风湿热发作时，一般于起病周内出现心脏炎的症状。初次发作时以心肌炎和心内膜炎最多 
见,同时累及心肌、心内膜和心包膜者，称为全心炎。 

(1) 心 肌炎: 轻者可无症状，重者可伴不同程度的心力衰竭；安静时心动过速，与体温升高 
不成 比例; 心脏扩大，心尖搏动 弥散; 心音低钝，可闻及奔 马律; 心尖部轻度收缩期吹风样杂音， 

的初发患儿主动脉瓣区可闻及舒张中期杂音。X线检査心脏扩大，心脏搏动减弱；心电图 
示 PR 间期延长，伴有 T 波低平和 ST 段异常，或有心律失常。 

(2) 心内膜炎 :主要 侵犯二尖瓣和（或）主动脉瓣，造成关闭不全。二尖瓣关闭不全表现为 
心尖部 2-3/6 级吹风样全收缩期杂音，向腋下传导，有时可闻及二尖瓣相对狭窄所致舒张中期 
杂音; 主动脉瓣关闭不全时胸骨左缘第3肋间可闻及舒张期叹气样杂音。急性期瓣膜损害多为 
充血水肿,恢复期可逐渐消失。多次复发可造成心瓣膜永久性瘢痕形成，导致风湿性心瓣膜病。 




超声心动图检查能 M 敏感地发现临床听诊无异常的隐匿性心瓣膜炎 c 

(3) 心 包炎： 积 液兌很 少时,临床上难以发现，可有心前区疼痛，有时于心底部听到心包摩擦 
音 c 积液 m •多时心前区搏动消失，心音遥远,有颈静脉怒张、肝肿大等心包填塞表现。 x 线检查 
心影向两侧扩大呈烧 瓶形； 心电图示低电压，早期 ST 段抬高，随后 ST 段回到等电线，并出现 T 
波 改变; 超声心动图可确诊少毋心包积液临床上有心包炎表现者，提示心脏炎严重，易发生心 
力衰竭。 

风湿性心脏炎初次发作约有5%~10%的患儿发生充血性心力衰竭，再发时发生率更高。风 
湿性心脏辩膜病患儿伴有心力衰竭者.提示有活动性心脏炎存在 c 

3. 关节炎约占急性风湿热总数的50%-60%,典型病例为游走性多关节炎，以膝、踝、肘、 
腕等大关节为主。表现为关节红、肿、热、痛，活动受限 ： 每个受累关节持续数日后自行消退，愈 
后不留畸形，但此起彼伏，可延续3~4周 ： 

4. 舞蹈病占风湿热患儿的3%~10%,也称 Sydenham 舞蹈病。表现为全身或部分肌肉的 
无目的不自主快速运动，如伸舌歪嘴、挤眉弄眼、耸肩缩颈、语言障碍、书写困难、细微动作不协 
调等，兴奋或注意力集中时加剧，人睡后即消失：患儿常伴肌无力和情绪不稳定。舞蹈病常在 
其他症状出现后数周至数月 出现; 如风湿热其他症状较轻，舞蹈病可能为首发症状 。 舞蹈病病 
程1~3个月，个别病例在卜2年内反复发作 s 少数患儿遗留不同程度的神经精神后遗症，如性 
格改变、偏头痛、细微运动不协调等。 

5. 皮肤症状 

(1) 环形红 斑：出 现率为6%~25%。环形或半环形边界明显的淡色红斑，大小不等，中心苍 
白，出现在躯干和四肢近端，呈一过性，或时隐时现，呈迁延性，可持续数周。 

(2) 皮下小结 ：见于 2%〜16%的风湿热患儿，常伴有严重心脏炎，呈坚硬无痛结节，与皮肤不 

粘连，直径为 0. 1 ~ 1 ， 出现于肘、膝、腕、踝等关节伸面，或枕部、前额头皮以及胸、腰椎脊突的突 

起部位，约经2〜4周消失。 

【辅助检查】 

1 _链球菌感染证据 20%-25% 的咽拭子培养可发现 A 组乙型溶血性链球菌，链球菌感染 
1周后血清抗链球菌溶血素 0(ASO) 滴度开始上升，2个月后逐渐下降。50%~80%的风湿热患 
儿 AS0 升高，同时测定抗脱氧核糖核酸酶 B (anti-DNase B)、 抗链球菌激酶 (ASK)、 抗透明质酸酶 
(AH) 则阳性率可提高到95%。 

2. 风湿热活动指标包括白细胞计数和中性粒细胞增髙、血沉增快、 C- 反应蛋白阳性、％ 
球蛋白和黏蛋白增高等，但仅能反映疾病的活动情况，对诊断本病并无特异性。 

【诊断和鉴别诊断】 

1. Jones 诊断标准风湿热的诊断有赖于临床表现和实验室检査的综合分析。1992年 
修改的 Jones 诊断标准包括3个 部分: ①主要 指标; ②次要 指标; ③链球菌感染的证据。在确定 
链球菌感染证据的前提下，有两项主要表现或一项主要表现伴两项次要表现即可作岀诊断(表 
9-6)。近年由于风湿热不典型和轻症病例增多，如果强行执行 J 0nes 标准，易造成诊断失误。因此， 
对比1992年修订的 Jones 标准， 2002-2003 年 WHO 标准对风湿热进行了分类诊断，并作出了如 
下 改变: ①对伴有风湿性心脏病的复发性风湿热的诊断明显放宽，只需具有 2 项次要表现及前 
驱链球菌感染证据即可确立 诊断; ②对隐匿发病的风湿性心脏炎和舞蹈病的诊断也放宽，不需 
要其他主要表现，即使前驱链球菌感染证据缺如，也可作出 诊断; ③对多关节炎、多关节痛或单 
关节炎可能发展为风湿热给予重视，以避免误诊及漏诊。 

确诊风湿热后，应尽可能明确发病类型，应特别了解是否存在心脏损害。以往有风湿热病 
史者，应明确是否有风湿热活动。 




(1) 与风湿性关节炎的鉴别 

1) 幼年特发性关节炎 (juvenile idiopathic arthritis ,JIA) : 多于 3 岁以下起病,常侵犯指（趾)小 
关节， 关节炎无游走性特点。反复发作后遗留关节畸形,X线骨关节摄片可见关节面破坏、关节 
间隙变窄和邻近骨骼骨质疏松。 

2) 急性化脓性关 节炎; .为全身脓毒血症的局部表现，中毒症状重，好累及大关节，凰培养» 
性,常为金黄色葡萄球菌。 

3) 急性白 血病: 除发热、骨关节疼痛外,有贫血、出血倾向，肝、脾及淋巴结大 6 周围血片可 
见幼稚白细胞，骨髓检查可予鉴别。 

4) 非特异性肢痛 :又名 “生长痛”, 多发生 宁下肢，夜间或人睡尤甚，喜按摩,局部无红肿。 

(2) 与风湿性心脏炎的鉴别 

1) 感染性心内 膜炎: 先天性心脏病或风湿性心脏病合并感染性心内膜炎时，易与风湿性心 
脏病伴风湿活动相混淆,贫血、脾肿大、皮肤瘀斑或其他栓塞症状有助诊断,血培养可获阳性结 
#，超声心动图可看到心瓣膜或心内膜有赘生物。 

2) 病毒性心肌炎 :近年 单纯风湿性心肌炎病例日渐增多,与病毒性心肌炎难以区别。一般 
而言，病毒性心肌炎杂音不明显，较少发生心内膜炎，较多出现期前收缩等心律失常，实验室检 
査可发现病毒感染的证据。 

【治疗】 

风湿热的治疗目 标是: 清除链球菌感染，去除诱发风湿热的病因;控制临床症状,使心脏炎、 
关节炎、舞蹈病及风湿热症状迅速缓解，解除风湿热带来的 痛苦; 处理各种并发症，提高患者的 
身体素质和生活质量，延长寿命。 

1- 休息卧床休息的期限取决于心脏受累的程度和心功能状态。急性期无心脏炎患凡卧_ 
床休息2周，随后逐渐恢复活动，于2周后达正常活动 水平; 心脏炎无心力衰竭患儿卧床休息4 
周，随后于4周内逐渐恢复 活动; 心脏炎伴充血性心•力衰竭患儿则需卧床体息至少8周，在以后 
2-3 个月内逐渐增加活动量。 

2. 清除链球菌感染应用青霉素80万单位肌内注射，每日2次，持续2周，以彻底清除链 
球菌感染。青霉素过敏者可改用其他有效抗生素.如红霉素等,. 




3. 抗风湿热治疗心脏炎时宜早期使用糖皮质激素，泼尼松每日 2mg/kg， 最大量矣 60mg/d， 
分次口服， 2 ~ 4 周后减蛩，总疗程8〜12周。无心脏炎的患儿可用非甾体抗炎药，如阿司匹林，每 
日 100mg/kg， 最大蛩矣3的1，分次服用，2周后逐渐减蛰，疗程4 〜 8周。 

4. 其他治疗有充血性心力衰竭时应视为心脏炎复发,及时静脉注射大剂量糖皮质激素， 
如氢化可的松或甲泼尼龙，每日1次，剂盘为10〜 30mg/kg， 共1~3次。多数情况下，在用药后 
2~3天即可控制心力衰竭，应愤用或不用洋地黄制剂，以免发生洋地黄中毒。应予以低盐饮食， 
必要时氧气吸人、给予利尿剂和血管扩张剂。舞蹈病时可用苯巴比妥、地西泮等镇静剂。关节 
肿痛时应予制动- 

【预后和预防】 

风湿热的预肟主要取决于心脏炎的严重程度、首次发作时是否得到正确的抗风湿热治疗以 
及是否采取正规抗链球前治疗。心脏炎者易于复发，预后较差，尤以严重心脏炎伴充血性心力 
衰竭的患儿为甚。 

每3~4周肌内注射苄星靑霉素（长效青霉素 .henzathine p en i c im ne )120 万单位，预防注射期 
限至少5年，最好持续至25 岁； 有风湿性心脏病者，宜进行终身药物预防。对青霉素过敏者可 
改用红霉素类药物口服，每月口服6 〜 7天，持续时间同前。 

风湿热或风湿性心脏病患儿，当拔牙或行其他手术时，术前、术后应用抗生素以预防感染性 
心内膜炎。 


第六节幼年特发性关节炎 

幼年特发性关节炎 （juvenile idiopathic arthritis,JIA) 是儿童时期常见的风湿性疾病，以慢性 
关节滑膜炎为主要特征，伴全身多脏器功能损害。是小儿时期残疾或失明的重要原因。该病命 
名繁多，如幼年类风湿关节炎 (juvenile rheumatoid arthritis,JRA) N Still 病、幼年慢性关节炎 (juvenile 
chronic arthritis，JCA)、 幼年型关节炎 （juvenile arthritis，JA) 等。为了便于国际间协作组对这类 
疾病的遗传学、流行病学、转归和治疗方案实施等方面进行研究，2001年国际风湿病学会联盟 
(ILAR) 儿科常委专家会议将“儿童时期 （ 16岁以下)不明原因关节肿胀、疼痛持续6周以上者”， 
命名为幼年特发性关节炎 (JIA)o 各地分类比较见表9-7。 


表 9-7 幼年特发性关节炎分类与美国和欧洲分类的比较 



欧洲风湿病联盟 （EULAR) 

国际风湿病联盟 （ILAR) 

幼年类风湿关节炎 （JRA) 

幼年慢性关节炎 (JCA) 

幼年特发性关节炎 (JIA) 

全身型 

全身型 

全身型 

多关节炎型 

多关节炎型 JCA 

幼年类风湿关节炎 

多关节炎型 （RF 阴性） 

多关节炎型 （RF 阳性） 

少关节炎型 

少关节炎型 

银屑病性关节炎 U PS A) 

幼年强直性脊柱炎 (JAS) 

少关节炎型 
持续型 

扩展型 

银屑病性关节炎 

与附着点炎症相关的关节炎 

其他关节炎 


【病因和发病机制】 

病因至今尚不明确，可能与多种因素有关。 

1. 感染因素虽有许多关于细菌(链球菌、耶尔森菌、志贺菌、空肠弯曲菌和沙门菌属等)、 




免疫性疾病 


病毒(细小病毒 B 19 、风疹病毒和 EB 病毒等)、支原体和衣原体感染与本病有关的报道，但都不能 
证实是诱导本病的直接原因。 

2. 遗传因素很多资料证实 JIA 具有遗传学背景，研究最多的是人类白细胞抗原 （HLA), 
具有 HLA-DR4C 特别是 DR1*0401)、DR8( 特别是 DRB1*0801) 和 DR5( 特别是 DR1*1104) 位点 
者是 JIA 的易发病人群。其他与 JIA 发病有关的 HLA 位点为 HLA-DR6、HLA-A2 等。也发现另 
外一些 HLA 位点与 JIA 发病有关。 

3. 免疫学因素有许多研究证实 JIA 为自身免疫性疾病 :①部 分患儿血清和关节滑膜液中 
存在类风湿因子 (RF, 抗变性 IgG 抗体)和抗核抗体 (ANA) 等自身 抗体; ②关节滑膜液中有 IgG 
包涵体和类风湿因子的吞噬细胞(类风湿关节炎细胞， RAC); ③多数患儿的血清 IgG、IgM 和 IgA 
上升; ④外周血 CD4+T 细胞克隆 扩增; ⑤血清炎症细胞因子明显增高。 

综上所述， JIA 的发病机制可能 为:各 种感染性微生物的特殊成分作为外来抗原，作用于具 
有遗传学背景的人群，激活免疫细胞，通过直接损伤或分泌细胞因子、自身抗体触发异常免疫反 
应，引起自身组织的损害和变性。尤其是某些细菌、病毒的特殊成分(如 HSP) 可作为超抗原， 
直接与具有特殊可变区 p 链 （Vp) 结构的 T 细胞受体 (TCR) 结合而激活 T 细胞，激发免疫损伤。 
自身组织变性成分(内源性抗原),如变性 IgG 或变性的胶原蛋白，也可作为抗原引发针对自身组 
织成分的免疫反应，进一步加重免疫损伤。 

【JIA 的分类及临床表现】 

幼年特发性关节炎分类及各型幼年特发性关节炎的定义、临床特点 

(1) 全身型关节炎 （systemic JIA): 任何年龄皆可发病，但大部分起病于5岁 以前： 

1) 定义: 每日发热至少2周以上，伴有关节炎，同时伴随以下2>5)项中的一项或更多症状。 

2) 短暂的、非固定的红斑样皮疹。 

3) 淋巴结肿大。 

4) 肝脾肿大。 

5) 浆 膜炎: 如胸膜炎及心包炎。 

6) 应排除下列情 况:① 银屑病 患者; ②8岁以上 HLA-B27 阳性的男性关节炎 患儿; ⑤家族 
史中一级亲属有 HLA-B27 相关的疾病(强直性脊柱炎、与附着点炎症相关的关节炎、急性前葡 
萄膜炎或慨館关节 炎); ④两次类风湿因子阳性，两次间隔为3个月。 

本型的发热呈弛张高热，每天体温波动在36~40«^之间，其皮疹特声为随体温升降而出现或 
消退。关节症状主要是关节痛或关节炎，发生率在80%以上，为多关士炎或少关节炎，常在发热 
时加剧，热退后减轻或缓解。关节症状既可首发，又可在急性发病数月或数年后才出现。部分 
有神经系统症状。 

⑵多关 节型: 类风湿因子阴性 （polyarticular JIA,RF negative) 

1) 定 义:发 热最初6个月有5个关节受累，类风湿因子阴性。 

2) 应排除下列情 况:① 银屑病 患者; ②8岁以上 HLA-B27 阳性的男性关节炎 患儿; ③家族 
史中一级亲属有 HLA:B27 相关的疾病(强直性脊柱炎、与附着点炎症相关的关节炎、急性前葡 
萄膜炎或骶髂关节 炎); ④两次类风湿因子阴性，两次间隔为3个月 ；© 全身型 JIA。 

本型任何年龄都可起病，但起病有两个高峰，即1~3岁和8~10岁，女孩多见。受累关节多5 
个，多为对称性，大小关节均可受累。颞颌关节受累时可致张口困难、小颌畸形。约有10%~15% 
的患者最终出现严重关节炎。 

(3) 多关 节型: 类风湿因子阳性 (polyarticular JIA ， RF positive)： 

1) 定 义:发 热最初6个月有5个关节受累，类风湿因子阳性。 

2) 应排除下列情 况:① 银屑病 患者; ②8岁以上 HLA-B27 阳性的男性关节炎 患儿; ③家族 
史中一级亲属有 HLA-B27 相关的疾病(强直性脊柱炎、与附着点炎症相关的关节炎、急性前葡 



节受累赛 5 个，约20%的患儿有此情况。 

2) 应排除下列情 况:① 银屑病 患者; ②8岁以上 HLA-B27 阳性的男性关节炎 患儿; ③家族 
史中一级亲厲有 HLA-B27 相关的疾病(强直性脊柱炎、与附着点炎症相关的关节炎、急性前葡 
萄膜炎或骶髂关节 炎); ④两次类风湿因子阳性，两次间隔为3个月全身型 JIA。 

本型女孩多见，起病多在5岁以前。多为大关节受累，膝、踝、肘或腕等大关节为好发部位， 
常为非对称性。虽然关节炎反复发作，但很少致残。约20%〜30%的患儿发生慢性虹膜睫状体 
炎而造成视力障碍，甚至失明 C 

(5) 与附着点炎症相关的关节炎 （enthesitis related JIA，ERA) 

1) 定义: 关节炎合并附着点炎症或关节炎或附着点炎症，伴有以下情况中至少2 项: ①骶髂 
关节压痛或炎症性腰骶部及脊柱疼痛，而不局限在 颈椎; ② HLA-B27 阳性; ③8岁以上的男性患 
儿; ④家族史中一级亲属有 HLA-B27 相关的疾病(强直性脊柱炎、与附着点炎症相关的关节炎、 
急性前葡萄膜炎或骶髂关节炎)。 

2) 应排除下列情 况:① 银屑病 患者; ②两次类风湿因子阳性，两次间隔为3个月身型 JIA。 

本型以男孩多见，多于8岁以上起病。四肢关节炎常为首发症状，但以下肢大关节，如髋、膝、 

踝关节受累为多见，表现为肿、痛和活动受限。 

餓館关节病变可于病初发生，但多数于起病数月至数年后才出现。典型症状为下腰部疼痛， 
初为间歇性，数月或数年后转为持续性，疼痛可放射至臀部，甚至大腿。直接按压紙館关节时有 
压痛。随着病情发展，腰椎受累时可致腰部活动受限，严重者病变可波及胸椎和颈椎，使整个脊 
柱呈强直状态。在儿童常只有祗體关节炎的X线改变，而无症状和体征。 

患儿还可有反复发作的急性虹膜睫状体炎和足跟疼痛，这是由于跟腱及足底筋膜与跟骨附 
着处炎症所致。本型 HLA-B27 阳性者占90%，多有家族史。 

(6) 银屑病性关节炎 （psoriatic JIA) 

1) 定义个或更多的关节炎合并银屑病，或关节炎合并以下任何2项 :①指 (趾) 炎; ②指 
(趾）甲凹陷或指（趾）甲 脱离; ③家族史中一级亲厲有银屑病。 

2) 应排除下列情 况:① 8岁以上 HLA-B27 阳性的男性关节炎 患儿; ②家族史中一级亲属有 
HLA-B27 相关的疾病（强直性脊柱炎、与附着点炎症相关的关节炎、急性前葡萄膜炎或骶髂关节 
炎); ③两次类风湿因子阳性，两次间隔为3个月全身型 JIA。 

本型儿童时期罕见，发病以女性占多数，男女之比为1 :2.5。表现为一个或几个关节受累， 
常为不对称性。大约有半数以上患儿有远端指间关节受累及指甲凹陷。关节炎可发生于银屑 
病发病之前或数月、数年后。40%的患者有银屑病家族史。发生骶髂关节炎或强直性脊柱炎者， 
HLA-B27 阳性。 

⑺未定类的幼年特发性关节炎 （undefined JIA): 不符合上述任何一项或符合上述两项以上 
类别的关节炎。 

【诊断和鉴别诊断】 

1. 辅助诊断实验室检查的任何项自都不具备确诊价值，但可帮助了解疾病的程度和除外 
其他疾病。 




(3) 其他检査 

1) 关节液分析和滑膜组织学检查:可鉴别化脓性关节炎、结核性关节炎、类肉瘤病、滑膜肿 
瘤等。 

2) 血 常规: 常见轻中度贫血,外周血白细胞总数和中性粒细胞增高,可伴类白血病反应。 

3) X线检查 :早期 (病程1年左右)X线仅显示软组织肿胀，关节周围骨质疏松，关节附近呈 
现骨膜炎。晚期才能见到关节面骨破坏，以手腕关节多见。 

4) 其他影像学检査 :骨放 射性核素扫描、超声波和 MRI 均有助于发现骨关节损害。 

2. 诊断依据 JIA 的诊断主要依靠临床表现，采用排除诊断法。 

(1) 定义:16岁以下儿童不明原因关节肿胀，持续6周以上者，诊断为幼年特发性关节炎。 
必须除外下列鉴别诊断中的疾病。 

(2) 分类 :参考 上述各型幼年特发性关节炎的分类定义。 

(3) 注意重型并发症的 诊断： 目前有报道 JIA 可能发生严重并发症，即巨噬细胞活化综合征 
(macrophage activation syndrome,MAS), 其临床表现主要以发热、肝脾淋巴结增大、全血细胞减少、 
肝功能急剧恶化、凝血功能异常以及中枢神经系统表现为特征，重者甚至发生急性肺损伤及多 
脏器功能衰竭。实验室检查有血沉降低、血清铁蛋白增高、转氨酶及肌酶增高、血月旨增高，白蛋 
白、纤维蛋白原降低等。骨髓穿刺活检可见吞噬血细胞。该病急性发病，进展迅速,死亡率极高， 
是风湿科遇到的急重症之一。主要认为是由于 T 淋巴细胞和巨噬细胞的活化和不可遏制的增生， 
导致细胞因子过度产生所致。大多数 MAS 发生于 JIA 全身型，但多关节型及少关节_型 HA 也有 
少量报道。 

3. 鉴别诊断 

(1) 以高热、皮疹等全身症状为主者应与以下疾病相 鉴别： 

1) 全身 感染: 败血症、结核、病毒感染。 

2) 恶性 病：白 血病、淋巴瘤、恶性组织细胞病、其他恶性肿瘤。 

(2) 以外周关节受累为 主者: 应与风湿热、化脓性关节炎、关节结核、创伤性关节炎鉴别。 

(3) 与其他风湿性疾病合并关节炎相 鉴别: SLE、MCTD 、血管炎综合征(过敏性紫癜、川崎病)。 

(4) JTA 需与以下疾病相 鉴别: 脊髓肿瘤 、腰 椎感染、椎间盘病变，先天性髋关节病变以及溃 
疡性结肠炎、局限性小肠炎、银屑病和瑞特综合征 （Reiter’s syndrome) 合并脊柱炎。 

【治疗】 

JIA 的治疗原则是:控制病变的活动度，减轻或消除关节疼痛和 肿胀; 预防感染和关节炎症 
加重; 预防关节功能不全和 残疾; 恢复关节功能及生活与劳动能力。 

1. —般治疗除急性发热外，不主张过多地卧床休息。宜鼓励患儿参加适当的运动，尽可 
能像正常儿童一样生活。定期进行裂隙灯检査以发现虹膜睫状体炎。心理治疗也重要,应克服 
患儿因慢性疾病或残疾造成的自卑心理,鼓励参加正常活动和上学;取得家长配合，增强他们战 
胜疾病的信心，使患儿的身心健康成长。 

2. 药物治疗 

⑴非留体抗炎药 (non-steroidal anti-inflammatory drugs,NSAIDs): 以肠溶阿司四林 （ASP) 为 
代表，推荐剂量为每天 .60~90mg/kg, 分4~6次口服。有效血浓度为 MO-MOmg/r, 约1 〜 4周内见 



肠道反应，肝、肾功能损畨，过敏反应等。近年由于发现 ASP 的不良反应较多，其他 NSAIDs 的 
使用逐渐增多，如萘普生（每天 KM5mg/kg, 分2次)、布洛芬 (50mg/kg, 分2~3次)、双氯芬酸钠或 
尼美舒利 （nime.sulidf!) 等： 

(2) 缓解病情抗风湿药 （disease modifying anti-rheumatic drugs,DMARDs): 即二线药物，因 
为应用这类药物至出现临床疗效之间所需时间较长，故又称慢作用抗风湿药 (slow acting anti¬ 
rheumatic drugs,SAARDs). 近年来认为，在患者尚未发生骨侵蚀或关节破坏时及早使用本组药 
物可以控制病情加重。 

1) 羟氣喹 （hydroxychloroquine): 剂盘为5〜 6mg/(kg.d)， 不超过 0.25g/d， 分1~2次服用。疗程 
3个月至1年。不良反应有视网膜炎、白细胞减少、肌无力和肝功能损害。 

2) 柳氮磺吡啶 Uulfksalazine): 剂量为 50»ig/(kg.d)， 服药1~2个月即可起效。副作用包括恶 
心、呕吐、皮疹、哮喘、贫血、溶血、骨髓抑制、中毒性肝炎和不育症。 

3) 其他:包括青靈胺 （d-penicillamine)、 金制剂 (gold) ，如硫代苹果酸金钠 (myochrysine)。 

(3) 肾上腺皮质激 索：虽 可减轻 JIA 关节炎症状，但不能阻止关节破坏，长期使用不良反应 
太大，而一旦停药将会严重复发。因此，糖皮质激素不作为首选或单独使用的药物，应严格掌握 
指征。临床应用适 应证： 

1) 多关 节型： NSAIDs 和 DMARDs 未能控制的严重患儿，加用小剂量泼尼松隔日顿服，可使 
原来不能起床或被迫坐轮椅者症状减轻，过着基本正常的生活。 

2) 全身型 ：非甾 体抗炎药或其他药物治疗无效的全身型可加服泼尼松 0.5~lmg/(kg-d) 
(在 40mg/d)，一 次顿服或分次服用。一旦体温得到控制时即逐渐减量至停药。 

3) 少关节型 :不 主张用肾上腺皮质激素全身治疗，可酌情在单个病变关节腔内抽液后注人 
醋酸氢化可的松混悬剂局部治疗。 

4) 虹膜睫状体 炎:轻 者可用扩瞳剂及肾上腺皮质激素类眼药水点眼。对严重影响视力的患 
者,除局部注射肾上腺皮质激素外，需加用泼尼松口服。虹膜睫状体炎对泼尼松很敏感，无须大 
剂量。 

对银屑病性关节炎不主张用肾上腺皮质激素。 

(4) 免疫抑制剂 

1) 甲氨蝶呤 （meth 0 pt er in，MTX) : 剂量为 10mg/m 2 , 每周1次顿服。服药3~12周即可起效。 
MTX 不良反应较轻，有不同程度的胃肠道反应、一过性转氨酶升高、胃炎和口腔溃疡、贫血和粒 
细胞减少。长期使用可能发生 B 细胞淋巴瘤。对多关节型安全有效。 

2) 其他免疫抑 制剂： 可选择使用环孢素、环磷酰胺 (CTX)、 来氟米特和硫唑嘌呤、雷公藤多 
苷。但其治疗 JIA 的有效性与安全性尚需慎重评价。 

(5) 其他: 大剂置 IVIG 治疗难治性全身发病型 JIA 的疗效尚未得到确认。抗肿瘤坏死因子 
(TNF)-a 单克隆抗体对多关节型 JIA 有一定疗效。 

(6) 中药制 剂等： 目前国内有报道中药提纯制剂白芍总苷治疗 JIA 有一定疗效。 

3- 理疗 （physical therapy) 对保持关节活动、肌力强度是极为重要的。尽早开始保护关节 
活动及维持肌肉强度的锻炼有利于防止发生或纠正关节残疾。 

【预后】 

JIA 总体预后较好，给予适当处理后75%的患者不会严重致残。并发症主要是关节功能丧 
失和虹膜睫状体炎所致的视力障碍。但就个例而言，预后难测，有些人在历经数年缓解后在成 
人期偶尔也会出现复发。有研究认为， IgM 型 RF 阳性滴度越高，预后越差^如果发生巨噬细胞 
活化综合征 （macrophage activation syndrome,MAS)， 则死亡率高，预后差。 



第七节过敏性紫癜 


过敏性紫療 （anaphylactoid purpura) 又称亨-舒综合征 （Henoch-Schonlein syndrome) (Henoch- 
Schonlein purp Ur a，HSP)， 是以小血管炎为主要病变的系统性血管炎。临床特点为血小板不减少 
性紫癜，常伴关节肿痛、腹痛、便血、血尿和蛋白尿。多发生于2~8岁的儿童，男孩多于 女孩; 一 
年四季均有发病，以春秋两季居多。 

【病因】 

本病的病因尚未明确，虽然食物过敏(蛋类、乳类、豆类等)、药物（阿司匹林、抗生素等)、微生 
物(细菌、病毒、寄生虫等)、疫苗接种、麻醉、恶性病变等与过敏性紫癜发病有关，但均无确切证据。 

近年关于链球菌感染导致过敏性紫癜的报道较多，约50%的过敏性紫癜患儿有链球菌性呼 
吸道感染史。但随后研究发现，有链球菌性呼吸道感染史者在过敏性紫癜患儿和健康儿童间并 
无差别。另有报道30%的过敏性紫癜肾炎患儿肾小球系膜有 A 组溶血性链球菌抗原（肾炎相 
关性血浆素受体, NAPlr) 沉积; 而非过敏性紫癜肾炎的 NAPlr 沉积率仅为3%。表明 A 组溶血 
性链球菌感染是诱发过敏性紫癜的重要原因。 

【发病机制】 

以 B 淋巴细胞多克隆活化为其特征，患儿 T 淋巴细胞和单核细胞 CD40 配体 （CD40L) 过度 
表达，促进 B 淋巴细胞分泌大量 IgA 和 IgE。 30%~50%的患儿血清 IgA 浓度升高，急性期外周 
血 IgA"B 淋巴细胞数、 IgA 类免疫复合物或冷球蛋白均增高。 IgA、 补体 C3 和纤维蛋白沉积于 
肾小球系膜、皮肤和肠道毛细血管，提示本病为 IgA 免疫复合物疾病。血清肿瘤坏死因子 -ct 和 
IL-6 等前炎症因子升高。 

本病家族:中同时发病，同胞中可同 时或愈 后发病，有一定遗传倾向.部分患儿 HLA- 
DRBP07 及 HLA-DW35 等基因表达增高或 C2 补体成分缺乏。 

综上所述，过敏性紫癜的发病机制可 能为: 各种刺激因子，包括感染原和过敏原作用于具有 
遗传背景的个体，激发 B 细胞克隆扩增，导致 IgA 介导的系统性血管炎。 

【病理】 

过敏性紫癜的病理变化为广泛的白细胞碎裂性小血管炎，以毛细血管炎为主,亦可波及小 
静脉和小动脉。血管壁可见胶原纤维肿胀和坏死，中性粒细胞浸润，周围散在核碎片。间质水 
肿,有浆液性渗出，同时可见渗出的红细胞。内皮细胞肿胀,可有血栓形成。病变累及皮肤、肾脏、 
关节及胃肠道，少数涉及心、肺等脏器。在皮肤和肾脏荧光显微镜下可见 IgA 为主的免疫复合 
物沉积。过敏性紫癜肾炎的病理改 变:轻 者可为轻度系膜增生、微小病变、局灶性肾炎，重者为 
弥漫增殖性肾炎伴新月体形成。肾小球 IgA 性免疫复合物沉积也见于 IgA 肾病,但过敏性紫癜 
和 IgA 肾病的病程全然不同，不似同一疾病。 

【临床表现】 

多为急性起病，各种症状可以不同组合，出现先后不一，首发症状以皮肤紫癜为主，少数病 
例以腹痛、关节炎或肾脏症状首先出现。起病前1~3周常有上呼吸道感染史，可伴有低热、食欲 
不振、乏力等全身症状。 

1. 皮肤紫癜反复出现皮肤紫癜为本病特征，多见于四肢及臀部，对称分布.伸侧较多.分 
批出现,面部及躯干较少。初起呈紫红色斑丘疹，髙出皮面,压之不褪色，数日后转为暗紫色，最 
终呈棕褐色而消退。少数重症患儿紫癜可融合成大疱伴出血性坏死。部分病例可伴有荨麻疹 
和血管神经性水肿,、皮肤紫癜一般在4~6周后消退，部分患儿间隔数周，数月后又复发。 

2. 胃肠道症状约见于2/3的病例。由血管炎引 起的腼 壁水肿，出血.坏死或穿孔是产生. 
肠道症状及严重并发症的主要原因。一般以阵发性剧烈腹痛为主，常位于脐周或_ F 腹部 ..BH 參 






呕吐，但呕血少见。部分患儿可有黑便或血便，偶见并发肠套叠、肠梗阻或肠穿孔者。 

3. 关节症状约1/3的病例可出现膝、踝、肘、腕等大关节肿痛，活动受限。关节腔有浆液 , 
性积液，但一般无出血，可在数日内消失，不留后遗症。 

4. 肾脏症状30%~60%的病例有肾脏受损的临床表现。肾脏症状多发生于起病1个月内， 
亦可在病程更晚期，于其他症状消失后发生，少数则以肾炎作为首发症状。症状轻重不一，与肾 
外症状的严重度无一致性关系：多数患儿出现血尿、蛋白尿和管型尿，伴血压增高及水肿，称为 
紫癜性 肾炎； 少数 M 肾病综合征表现。虽然有些患儿的血尿、蛋血尿持续数月甚至数年，但大多 
数都能完全恢复，少数发展为慢性肾炎,死于慢性肾衰竭 C 

5. 其他表现偶可发生颅内出血，导致惊厥、瘫痪、昏迷、失语。出血倾向包括鼻出血、牙龈 
出血、咯血、睾丸出血等。偶尔累及循环系统发生心肌炎和心包炎，累及呼吸系统发生喉头水肿、 
哮喘、肺出血等。 

【辅助检查】 

尚无特异性诊断试验，以下试验有助于了解病程和并发症。 

1. 周围血象白细胞正常或增加.中性粒细胞和嗜酸性粒细胞可 增高; 除非严重出血，一般 
无贫血。血小板计数正常甚至升高，出血和凝血时间正常，血块退缩试验正常，部分患儿毛细血 
管脆性试验阳性。 

2. 尿常规可有红细胞、蛋白、管型，重症有肉眼血尿。 

3. 大便隐血试验阳性。 

4. 血沉轻度 增快; 血清 IgA 升高， IgG 和 IgM 正常，亦可轻度升高; C3 、 C4 正常或 升高; 抗核 
抗体及类风湿因子 阴性; 重症血浆黏度增高。 

5. 腹部超声波检查有利于早期诊断肠套叠，头颅 MRI 对有中枢神经系统症状的患儿可予 
确诊，肾脏症状较重或迁延者可行肾穿刺以了解病情，给予相应治疗。 

【诊断和鉴别诊断】 

典型病例诊断不难，若临床表现不典型，皮肤紫癜未出现时，容易误诊为其他疾病，需与特 
发性血小板减少性紫癜、风湿性关节炎、败血症、其他贤脏疾病和外科急腹症等鉴别。 

【治疗】 

1. 一般治疗卧床休息，积极寻找和去除致病因素，如控制感染，补充维生素。有荨麻疹或 
血管神经性水肿时，应用抗组胺药物和钙剂。腹痛时应用解痉剂，消化道出血时应禁食，可静脉 
滴注西咪替丁，每日20〜 40mg/kg, 必要时输血。 

2. 糖皮质激素和免疫抑制剂急性期对腹痛和关节痛可予缓解，但预防肾脏损害的发生疗 
效不确切，亦不能影响预后。泼尼松，每日1〜 2mg/kg， 分次口服，或用地塞米松、甲泼尼松龙，每 
日 5~10mg/kg， 静脉滴注，症状缓解后即可停用。严重过敏性紫癜肾炎可加用免疫抑制剂，如雷 
公藤多苷、环磷酰胺、硫唑嘌呤等。 

3. 抗凝治疗 

(1) 阻止血小板聚集和血栓形成的药 物:阿 司匹林，每日 3~5mg/kg, 或每日 25~50mg, 每日1 
次; 双嘧达莫，每日3〜 5mg/kg, 分次服用。 

(2) 肝素 :每次 0.5~lmg/kg, 首日3次，次日2次，以后每日1次，持续7天。 

(3) 尿激酶 :每日 1000〜 3000U/kg， 静脉滴注。 

4. 其他钙拮抗剂，如硝苯地平，每日 0.5 〜 1.0mg/kg, 分次 服用; 非甾体抗炎药，如吲哚美 
辛，每日 2~3mg/kg， 分次服用，均有利于血管炎的恢复。中成药，如贞芪扶正冲剂、复方丹参片、 
银杏叶片，口服3〜6个月，可补肾益气，活血化瘀。 

【预后】 

本病预后一般良好，除少数重症患儿可死于肠出血、肠套叠、肠坏死或神经系统损害外，大 



第九章免疫性疾病 


多痊愈。病程一般约1~2周至1~2个月，少数可长达数月或1年以上。本病的远期预后取决于 
肾脏是否受累及程度。肾脏病变常较迁延，可持续数月或数年，少数病例发展为持续性肾脏疾 
病甚至肾功能不全。 


第八节川崎病 


川崎病 (Kawasaki disease,KD) 于1967年由日本川崎富作首先报告，曾称为皮肤黏膜淋巴结 
综合征 （mucocutaneous lymphnode syndrome,MCLS), 约 15%~20% 未经治疗的患儿发生冠状动脉 
损害。 自1970年以来，世界各国均有发生，以亚裔人群发病率为高。本病呈散发或小流行，四 
季均可发病，发病年龄以婴幼儿多见。我国流行病学调查表明，2000~2004年，北京5岁以卞 jt 
童发病率为 49.4/10 万;发病年龄5岁以下者占87.4%,男女发病比例为 1.83 : 1。 

【病因和发病机制】 

1. 病因病因不明，流行病学资料提示立克次体、丙酸杆菌、葡萄球菌、链球菌、逆转录病 
毒、支原体感染为其病因，但均未能证实。 

2. 发病机制本病的发病机制尚不清楚。推测感染原的特殊成分，如超抗原(热休克蛋 
白65, HSP65 等)可不经过单核/巨噬细胞,直接通过与 T 细胞抗原受体 (TCR)Vp 片段结合，激 
活 CD3CTT 细胞和 CD40 配体表达。在 T 细胞的诱导下, B 淋巴细胞多克隆活化和凋亡减少，产 
生大量免疫球蛋白 （IgG、IgM 、 IgA 、 IgE) 和细胞因子 (IL-1 、 IL-2, IL-6, TNF-o:)。 抗中性粒细胞胞 
浆抗体 (ANCA)、 抗内皮细胞抗体和细胞因子损伤血管内皮细胞，使其表达细胞间黏附分子 -1 
(ICAM-1) 和内皮细胞性白细胞黏附分子 -KELAM-1) 等黏附分子，同时血管内皮生长因子参与， 
导致血管壁进一步损伤。 

【病理】 

本病病理变化为全身性血管炎,好发于冠状动脉。病理过程可分为 4 期,各期变化 如下： 

I 期:约 1~9天，小动脉周围炎症,冠状动脉主要分支血管壁上的小营养动脉和静脉受到侵 
犯。 心包、心肌间质及心内膜炎症浸润，包括中性粒细胞、嗜酸性粒细胞及淋巴细胞。 

II 期:约 12-25 天,冠状动脉主要分支全屋血管炎，血管内皮水肿、血管壁平滑肌层及外膜 
炎症细胞浸润。弹力纤维和肌层断裂，可形成血栓和动脉瘤。 

II期:约 28-31 天，动脉炎症逐渐消退，血栓和肉芽形成,纤维组织增生，内膜明显增厚，导 
致冠状动脉部分或完全阻塞。 

IV期 :数月 至数年,病变逐渐愈合,心肌瘢痕形成,阻塞的动脉可能再通。 

【临床表现】 

1. 主要表现 

( 1 ) 发热: 39~40t ,持续 7-14 天或更长,呈稽留热或弛张热,抗生素治疗无效。 

(2) 球结合膜 充血: 于起病 3-4 天出现，无脓性分泌物,热退后消散。 

(3) 唇及口腔 表现: 唇充血皲裂，口腔黏膜弥漫充血,舌乳头突起、充血，呈草 莓汚。 

(4) 手足症状 :急性 期手足硬性水肿和掌跖红斑，恢复期指（趾)端甲下和皮肤交界处出现膜 
状脱皮，指(趾）甲有横沟,重者指(趾）甲亦可脱落。 

( 5 ) 皮肤表 现:多 形性皮斑和猩红热样皮疹,常在第1周出现。肛周皮肤发红、脱皮。 

(6) 颈淋巴结 肿大: 单侧或双侧,坚硬有触痛，但表面不红,无化脓。病初出现.热退时消散。 

2. 心脏表现于病 程第卜 6周可出现心包炎、心肌炎、心内膜炎、心律失常。发生冠状动 
脉瘤或狭窄者可无临床表现，少数可有心肌梗死的症状。冠状动脉损害多发生于病程第 2-4 周. 
但也可发生于疾病恢复期。心肌梗死和冠状动脉瘤破裂可致心源性休克甚至猝死 r 3岁以下的 
男孩,红细胞沉降率、血小板、 C- 反应蛋白明显升高是冠状动脉病变的高危因素 



清转氨酶升高。 

2. 免疫学检查血淸 I g G 、 I g M 、 IgA 、 IgE 和血循环免疫复合物 升髙; TH 2 类细胞因子如 IL -6 
明显增高，总补体和 C 3 正常或增高。 

3. 心电图早期示非特异性 ST - T 变化; 心包炎时可有广泛 ST 段抬高和低 电压; 心肌梗死 
时 ST 段明显抬高、 T 波倒置及异常 Q 波。 

4. 胸部平片可示肺部纹理增多、模糊或有片状阴影，心影可扩大。 

5. 超声心动图急性期可见心包积液,左心室内径增大，二尖瓣、主动脉瓣或三尖瓣 反流； 
可有冠状动脉异常，如冠状动脉扩张(直径 >3 mm , 备 4 mm 为 轻度; 4 〜 7 mm 为中度)、冠状动脉瘤 
(多 8 mm )、 冠状动脉狭窄。 

6. 冠状动脉造影超声波检查有多发性冠状动脉瘤，或心电图有心肌缺血表现者，应进行 
冠状动脉造影，以观察冠状动脉病变程度，指导治疗。 

7. 多层螺旋 CT 在检测冠状动脉狭窄、血栓、锦化方面的能力明显优于超声心动图，可部 
分取代传统的冠状动脉造影。 

【诊断和鉴别诊断】 

1. 诊断标准（表 9-8) 

_ 表 9-8 川崎病的诊断标准 _ 

发热5天以上，伴下列 2 3 * 5 项临床表现中4项者，排除其他疾病后，即可诊断为川崎病: 

(1) 四肢 变化: 急性期掌跖红斑,手足硬性 水肿; 恢复期指(趾)端膜状脱皮 

(2) 多形性红斑 

(3) 眼结合膜充血，非化脓性 

(4) 唇充血皲裂，口腔黏膜弥漫充血，舌乳头突起、充血，呈草莓舌 

(5) 颈部淋巴结肿大 __ 

~ 注:如 5项临床表现中不足4项，但超声心动图有冠状动脉损害，亦可确诊为川崎病 

2. IVIG 非敏感型 KD 目前对该病诊断尚无统一定义，还有 “ IVIG 无反应型 KD”、“IVIG 
耐药型 KD ”、 “难治性 KD ” 等多种表述。多数认为, KD 患儿在发病10天内接受 IVIG 2 g / kg 治 
疗，无论一次或分次输注48小时后体温仍高于38^，或给药2〜7天(甚至2周）后再次发热，并 
符合至少一项 KD 诊断标准，可考虑为 IVIG 非敏感型 KD 。 

3. 鉴别诊断本病需与渗出性多形性红斑、幼年特发性关节炎全身型、败血症和猩红热相 
鉴别。 

【治疗】 

1. 阿司匹林每日30〜 50 mg / kg ， 分2〜3次服用，热退后3天逐渐减量，2周左右减至每日 
3〜 5 mg / kg ， 维持6〜8周。如有冠状动脉病变时，应延长用药时间，直至冠状动脉恢复正常。 

2. 静脉注射丙种球蛋白 （ IVIG ) 剂量为1 〜 2 g / kg , 于8~12小时静脉缓慢输入，宜于发病早 
期 (10 天以内）应用，可迅速退热，预防冠状动脉病变的发生。应同时合并应用阿司匹林，剂量和 
疗程同上。部分患儿对 IVIG 效果不好，可重复使用1〜2次，但约1%〜2%的病例仍然无效。应 
用过 IVIG 的患儿在9个月内不宜进行麻疹、风疹、腮腺炎等疫苗的预防接种。 

3. 糖皮质激素因可促进血栓形成，易发生冠状动脉瘤和影响冠状动脉病变修复，故不宜 



单独应用。 IVIG 治疗无效的患儿可考虑使用糖皮质激素，亦可与阿司匹林和双嘧达莫合并应用。 
剂量为每日 2mg/kg， 用药2〜4周。 

4. 其他治疗 

⑴抗血小板 聚集: 除阿司匹林外，可加用双嘧达莫，每日 3~5mg/kg。 

(2) 对症治 疗:根 据病情给予对症及支持疗法，如补充液体、保护肝脏、控制心力衰竭、纠正 
心律失常等，有心肌梗死时应及时进行溶栓治疗。 

(3) 心脏 手术: 严重的冠状动脉病变需要进行冠状动脉搭桥术。 

5. IVIG 非敏感型 KD 的治疗 

(1) 继续 IVIG 治疗 :首剂 IVIG 后仍发热者，应尽早再次应用 IVIG, 可有效预防 CAL， 若治疗 
过晚，则不能预防冠状动脉损伤。建议再次使用剂量为 2g/kg， 一次性输注。 

(2) 糖皮质激素联用阿司匹林治疗 :有学 者建议 IVIG 非敏感型 KD 可以在 IVIG 使用的基础 
上联合使用糖皮质激素加阿司匹林。 

【预后】 

川崎病为自限性疾病，多数预后良好。复发见于1% 〜 2%的患儿。无冠状动脉病变的患儿 
于出院后1个月、3个月、6个月及1~2年进行一次全面检查(包括体格检查、心电图和超声心动 
图等)。未经有效治疗的患儿，15%〜25%发生冠状动脉瘤，更应长期密切随访，每6~12个月一次。 
冠状动脉瘤多于病后2年内自行消失，但常遗留管壁增厚和弹性减弱等功能异常。大的动脉瘤 
常不易完全消失，常致血栓形成或管腔狭窄。 

(李秋） 
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1 第十章感染性疾病 


第一节病毒感染 

-、麻 疹 

麻疹 （measles) 是由麻疹病毒引起的一种具有高度传染性的疾病，尽管已有安全有效的疫 
苗，但麻疹仍是造成全球儿童•死亡的主要原因之一、- 2010年,全球有 13.93 万人死于麻疹，主要 
分布在卫生设施薄弱的低收入同家：该病临床上以发热、上呼吸道炎、结膜炎、口腔麻疹黏膜斑 
[又称柯氏斑 （K 叩 lik’s 叩 ms):、 全身斑丘疹及疹退后遗留色素沉着伴糠麸样脱屑为特征。病后 
大多可获得终身免疫。常见并发症为肺炎、喉炎，也是引起麻疹死亡的重要原因。广泛使用麻 
疹疫苗后，麻疹发病率及死亡率大幅下降,一些国家和地区已经消灭了麻疹 c 

【病原学】 

麻疹病毒为 RNA 病毒，属副黏病毒科，球形颗粒，有6种结构蛋白 ，一 种血清型。人是唯一 
宿主。麻疹病毒在外界生存力弱，不耐热，对紫外线和消毒剂均敏感。随飞沫排出的病毒在室 
内可存活至少32小时，但在流通的空气中或阳光下半小时即失去活力。 

【流行病学】 

麻疹患者是唯一的传染源。感染早期，病毒在患者呼吸道大量增殖，含有病毒的分泌物经 
过患者的呼吸、咳嗽或喷嚏排出体外并悬浮于空气中，通过呼吸道进行传播，与患者密切接触或 
直接接触患者的鼻咽分泌物亦可传播。病后可获得终身免疫。麻疹患者出疹前后的5天均有 
传染性，如有并发症传染性可延长至出疹后10天。发病季节以冬春季为主。 

【发病机制】 

麻疹病毒通过鼻咽部进人人体后，在呼吸道上皮细胞和局部淋巴组织中增殖并侵人血液， 
通过单核-巨噬细胞系统向其他器官传播，如脾、胸腺、肺、肝、肾、消化道黏膜、结膜和皮肤，引起 
广泛性损伤而出现一系列临床表现。同时患者免疫反应受到抑制，常并发喉炎、支气管肺炎或 
结核病恶化，特别是营养不良或免疫功能缺陷的儿童，可发生重型麻疹，并发重症肺炎、脑炎而 
导致死亡。 

【病理】 

多核巨细胞是麻疹的病理特征，主要分布于皮肤、淋巴组织、呼吸道和肠道黏膜及眼结膜。 
真皮和黏膜下层毛细血管内皮细胞充血、水肿、增生、单核细胞浸润并有浆液性渗出而形成麻疹 
皮疹和麻疹黏膜斑。由于皮疹处红细胞裂解，疹退后形成棕色色素沉着。麻疹病毒引起的间质 
性肺炎为 Hecht 巨细胞肺炎，继发细菌感染则引起支气管肺炎。亚急性硬化性全脑炎 （subacute 
sclerosing panencephalitis ， SSPE) 患者有皮质和白质的变性，细胞核及细胞质内均见包涵体。 

【临床表现】 

1. 典型麻疹 

(1) 潜 伏期: 大多为6~18天(平均10天左右)。 

⑵前驱 期：也 称出疹前期，常持续3~4天。主要表现为 :①发热:多 为中度以上，热型不一。 
②上呼吸道炎及结膜炎 表现: 在发热同时出现咳嗽、喷嚏、咽部充血等上呼吸道感染症状，及结 
合膜充血、流泪、畏光等结膜炎表现。③麻修黏膜斑 (Koplik 斑): 是麻疹早期的特异性体征，常在 




2. 非典型麻疹 

(1) 轻型 麻疹: 多见于有部分免疫者,如潜伏期内接受过丙种球蛋白或 <8个月有母亲被动 
抗体的婴儿。主要临床特点为一过性低热,轻度眼鼻卡他症状,全身情况良好,可无麻疼黏膜斑， 
皮疹稀疏、色淡，消失快，疹退后无色素沉着或脱屑，无并发症。常需要靠流行病学资料和麻疹 
病毒血清学检査确诊。 

(2) 重型麻疹 :主要 见于营养不良、免疫力低下继发严重感染者。体温常持续 40T 以上，中 
毒症状重，伴惊厳、昏迷。皮疹密集融合，呈出血性，常伴有黏膜和消化道出血、咯血及血尿。部 
分患者疹出不透、色暗淡，或皮疹骤退、四肢冰冷、血压下降，出现循环衰竭表现。此型患儿常有 
肺炎、心力衰竭等并发症，病死率高。 

(3) 异型麻疹 :主要 见于接种过麻疹灭活疫苗或减毒活疫苗而再次感染麻疹野病毒株者。 
临床表现为前驱期短,常无麻瘆黏膜班，持续高热、乏力、肌痛、头痛或伴有四肢水肿，皮疹不典 
型，呈多样性，缉疼顺序可从四肢远端开始，延及躯干,面部。易并发肺炎。本型少见，临床诊断 
较困难,麻疹病毒血清学检查有助诊断。 

【并发症】 

1- 肺炎是麻疫最常见的并发症，占麻瘆患儿死因的90%以上，多见于5岁以下小 JU 由 
麻疹病毒本身引起的间质性肺炎多不严重，常在出疹及体温下降后消退。继发性 S 市炎病原体多 
为细菌，常见金黄色葡萄球菌、肺炎链球菌、流感嗜血杆菌等，故易并发脓胸和脓气胸。部分为 
病毒性肺炎，也可为多种病原体混合感染。多发生于出疹期。继发性肺炎常见于重度营养不良 
或免疫功能低下的小儿，预后较差，病死率高。 

2. 喉炎由于麻痊病毒本身可导致整个呼吸道炎症，故麻疹患儿常有轻度喉炎表现。如并_ 
发:细菌感染时,喉部组织明显水肿,分泌物增多,临床出现声音嘶哑、犬吠样咳嗽、吸气性呼吸困 
难及三凹征，严重者因喉梗阻而窒息死亡。 

3. 心肌炎常见于营养不良和并发肺炎的小儿。轻者仅有心音低钝、心率增快和一过性心 
电图改变，重者可出现心力衰竭、心源性休克。 

4. 神经系统 

(1) 麻疹脑炎 :发病 率约为 1%~2% C ，大多发生在出疹后的2~6天，临床表现和脑脊液改变 
与病毒性脑炎相似，与麻疹轻重无关。病死率高，后遗症多，存活者中可伴有智力障碍、瘫痪、癫 
痫等： 

£2) 亚急性硬化性全脑炎 :是少 见的麻疹远期并发症，发病率约为1/100万~4/100万。病理 
变化主要为脑组织慢性退行性病变。大多在患麻疹2~17年后发病，开始时症状隐匿，可仅为行 
为和情绪的改变，以后出现进行性智力减退，病情逐渐恶化,出现共济失调.视听障碍、肌阵挛等 



表现，晚期因昏迷、强直性瘫痪而死亡。患者血清或脑脊液中麻疫病毒 IgG 抗体持续强阳性。 

5. 结核病恶化麻疹患儿因免疫反应受到暂时抑制，可使体内原有潜伏的结核病灶重趋活 
动恶化，甚至发展为粟粒性肺结核或结核性脑膜炎。 

6. 营养不良与维生素 A 缺乏症由于麻疹病程中持续高热、食欲不振或护理不当，可致营 
养不良和维生素缺乏:有研究显示，麻疹患者维生素 A 浓度与麻疹症状的严重程度呈负相关。 
由于维生素 A 缺乏，可引起眼干燥症，重者出现视力障碍，甚至角膜穿孔、失明。 

【实验室检查】 

1 . 血常规血白细胞总数正常或减少,淋巴细胞相对增多。 

2. 多核巨细胞检查于出疹前2天至出疹后1天，取患者鼻、咽分泌物或尿沉渣涂片，瑞氏 
染色后直接镜检，可见多核巨细胞或包涵体细胞,阳性率较高。 

3. 血清学检查采用酶联免疫吸附试验 (ELISA 法)进行麻疹病毒特异性 IgM 抗体检测， 
敏感性和特异性均好，出疹早期即可发现阳性 s 

4. 病毒抗原检测用免疫荧光法检测患者鼻咽分泌物或尿沉渣脱落细胞中麻疹病毒抗原， 
可早期快速协助诊断 e 也可采用 PCR 法检测麻疫病毒 RNA。 

5. 病毒分离前驱期或出疹初期取血、尿或鼻咽分泌物接种人胚肾细胞或羊膜细胞进行麻 
疹病毒分离。出疹晚期则较难分离到病毒。 

【诊断和鉴别诊断】 

根据流行病学资料、麻疹接触史以及临床上出现急性发热、畏光、眼鼻卡他等症状，应怀疑 
麻疹的可能。皮瘆出现以前，依靠 K 叩 Uk 斑可以确诊。疹退后皮肤有脱屑及色素沉着等特点， 
可帮助作出回顾性诊断。麻疼病毒血清 IgM 抗体阳性或分离到麻疹病毒可确诊。 

鉴别诊断包括各种发热、出疹性疾病，见表10-1。 





【预防】 

提高人群免疫力，减少麻疫易感人群是消除麻疫的关键。 

1. 主动免疫采用麻疹减毒活疫苗®防接种。我国儿童免疫规划程序规定出生后8个月 
为麻疫疫苗的初种年龄,1岁6个月至2岁儿童要完成第2剂次接种。此外，根据麻疹流行病学 
情况,在一定范围、短时间内对髙发人群开展强化免疫接种。 

2. 被动免疫接触麻疹后5天内应尽快给予肌内注射免疫球蛋白 0.25ml/kg, 可预防发病 
或减轻麻疫症状。被动免疫只能维持 3-8 周，以后应采取主动免疫。 

3. 控制传染源对麻疹患者要做到早发现、早报告、早隔离，早治疗。一般隔离至出疹后 
5天，合并肺炎者延长至出瘆后10天。对接触麻疫的易感儿应隔离检疫3周，并给予被动 免疫。 

4. 切断传播途径流行期间易感儿童避免到人群密集的场所去。患者停留过的房间应通 
风并用紫外线照射消毒，患者的衣物应在阳光下曝晒。无并发症的轻症患儿可在家中隔离，以 
减少传播和继发医院内感染。 

5- 加强麻疹的监测管理麻疹监测的目的是了解麻疹的流行病学特征、评价兔疫等预防控 
制措施的效果、为制定有效的麻疹控制策略提供依据。对麻疹疑似病例要注意进行流行病学调 
査和必要的实验室检查,及时报告并采取针对性措施进行隔离观察，预防和控制疫情的发生和 
蔓延。 


二、脊髓灰质炎 

脊髓灰质炎 （poliomyelitis) 是由脊髓灰质炎病毒 （poliovirus) 引起的严重危害儿童健康 
的急性传染病，临床特征为分布不规则和轻重不等的迟缓性瘫痪。重者会因呼吸肌麻痹而 
死亡。目前尚无有效治疗。自 WHO 发起全球根除脊髓灰质炎行动以来，该病发病率降低了 
99% 。 目前只在非洲和亚洲的少数国家仍有流行。2000年10月世界卫生组织宣布包括我 
国在内的西太平洋区域为无脊髓灰质炎地区，这是世界上继美洲区以外的第二个无脊髓灰 
质炎地区。但此后至2011年期间，23个以往无脊髓灰质炎的国家因输人病毒而再度出现 
感染病例。 

【病原与流行病学】 

脊髓灰质炎病毒属于微小 RNA 病毒科的肠道病毒属，为20面体球形、无包膜的裸体颗粒。 
有3个血清型,型间较少交叉免疫。该病毒体外生存力强，耐寒、耐酸,耐乙醚、氯仿等有机溶剂， 
零下 20T 下能长期 存活; 高温、紫外线照射、含氯消毒剂、氧化剂等可将其灭活。 

人是脊髓灰质炎病毒的唯一自然界宿主。粪-口感染为本病的主要传播方式。急性期患者 
和健康带病毒者的粪便是最重要的病毒来源，其中隐性感染者（占90%以上）和轻型无麻痹患 
者是最危险的传染源。感染之初患者的鼻咽分泌物也排出病毒，故亦可通过飞沫传播,但为时 
短暂。病程的潜伏期末和瘫痪前期传染性最大,热退后传染性减少。患儿类便中脊髓灰质炎病 
毒存在时间可长达2个月，但以发病2周内排出最多。一般以40天作为本病的隔离期 - 人群 



【 发病机制】 

病毒经口进入人体，在咽部和回肠淋巴组织中增殖，同时向外排出病毒，如机体抵抗力强， 
形成相应的保护性抗体,患儿可无临床症状，形成隐性 感染; 少数患者病毒可侵入血液引起病毒 
血症，并侵犯呼吸道、消化道等组织引起前驱症状。此时如机体免疫系统能清除病毒，则形成顿 
挫型 感染； 否则病毒可继续扩散到全身淋巴组织中大量增殖，并再次人血形成第二次病毒血症。 
病毒进入中枢神经系统的确切机制还不清楚，主要侵犯脊髓前角运动神经元和脊髓、大脑的其 
他部位，包括小脑和皮质运动 E 都受到不同程度的侵犯，引起灰质细胞广泛坏死，发生瘫痪。 

【病 理】 

脊髓灰质炎病毐为嗜神经病#，主要浸犯中枢神经系统的运动神经细胞，以脊髓前角运动 
神经元损害为主，尤以颈段和腰段受损锻严重，脑干及其他部位受累次之。病毒对神经元的损 
害引起强烈的炎症反应，瘫痪的部位和严重程度取决于被侵犯神经元的分布。病灶特点为多发， 
散在且不对称。可见神经细胞胞质内染色体溶解，周围组织充血、水肿和血管周围炎症细胞浸 
润。早期病变呈可逆性，病变严重者则因神经细胞坏死、瘢痕形成而造成持久性瘫痪。偶见局 
灶性心肌炎、间质性肺炎以及肝、肾等其他器官病变。 

【 临床表现】 

潜伏期通常为8~12天。临床表现差异很大，分为无症状型(又称隐性感染，占90%以上)、 
顿挫型(约占4%~8%)、无瘫痪型和瘫 痪型。 其中瘫痪型典型表现可分为以下各期。 

1. 前驱期主要表现为发热、全身不适、食欲不振、多汗、咽痛、咳嗽、流涕等症状。亦可见 
恶心、呕吐、腹痛、腹泻等消化道症状。持续1~4天，如病情不再发展而痊愈，即为顿挫型。 

2. 瘫痪前期多数患者由前驱期进入本期，少数于前驱期症状消失数天后再次发热至本 
期，亦可无前驱期症状而从本期开始发病。患儿出现高热、头痛，颈背、四肢疼痛，活动或变换 
体位时加重。同时有多汗、皮肤发红、烦躁不安等兴奋状态和脑膜刺激征阳性等神经系统体征。 
小婴儿拒抱，较大患儿体检 可见: ①三脚架征 (tripod sign)： 患儿坐起时困难，需用两臂后撑在 
床上使身体形似三角形以支持体位，提示有脊柱 强直; ②吻膝试验 （kiss-the-knee test) 阳 性:小 
儿坐起后不能自如地弯颈使下颌 抵膝; ③头下垂征 （head drop sign): 将手置于患儿肩下并抬起 
躯干时，可发现头向后下垂。此时脑脊液已出现异常，呈现细胞蛋白分离现象。若3~5天后热 
退，症状消失则为无瘫 痪型； 如病情继续发展，浅反射和深腱反射逐渐减弱至消失，则可能发生 
瘫痪。 

3. 瘫痪期临床上无法将此期与瘫痪前期截然分开 ，一 般于起病后的2~7天或第2次发热 
1-2 天后出现不对称性肌群无力或弛缓性瘫痪，随发热而加重，热退后瘫痪不再进展。多无感觉 
障碍，大小便功能障碍少见。根据病变部位分为以下 类型： 

(1) 脊髓 型：最 常见。多表现为不对称的单侧下肢弛缓性瘫痪，近端肌群比远端小肌群发病 
早。如累及颈背肌、膈肌、肋间肌时，可出现抬头及坐起困难、呼吸运动受限、矛盾呼吸等表现。 
腹肌、肠肌或膀胱肌瘫痪可引起肠麻痹、顽固性便秘、尿潴留或尿失禁。 

(2) 延髓 型:病 毒侵犯延髓呼吸中枢、循环中枢及脑神经的运动神经核，病情大多严重，可见 
脑神经麻痹及呼吸、循环受损的表现。常与脊髓型同时发生。 

(3) 脑 型:较 少见。呈弥漫性或局灶性脑炎，临床表现与其他病毒性脑炎无异。可有上运动 
神经元瘫痪:. 

(4) 混 合型： 同时存在上述两种或两种以上类型的表现。 

4. 恢复期一般在瘫痪后1〜2周，肢体远端的瘫痪肌群开始恢复，并逐渐上升至腰部。轻 
症者1~3个月恢复，重症者则需更长时间。 

5. 后遗症期因运动神经元严重受损而形成持久性瘫痪,1〜2年内仍不能恢复则为后遗 


[并发症] 

呼吸肌麻痹者可继发吸人性肺炎、肺不张;尿潴留易并发尿路 感染； 长期卧床可致压疮、肌 
萎缩、骨质脱钙、尿路结石和肾衰竭等。 

【实验室检查】 

1. 血常规 • 外周血白细胞多正常，急性期血沉可增快。 

2. 脑脊液瘫痪前期及瘫痪早期可见细胞数增多（以淋巴细胞为主)，蛋白增加不明显，呈 
细胞蛋白分离现象,对诊断有一定的参考价值。至瘫痪第3周，细胞数多已恢复正常，而蛋白质 
仍继续增高 ,4-6 周后方可恢复正常。 

3. 血清学检查近期未服用过脊髓灰质炎疫苗的患者，发病1个月内用 ELISA 法检测患 
者血液及脑脊液中抗脊髓灰质炎病毒特异性 I g M 抗体，可帮助早期 诊断; 恢复期患者血清中特 
异性 IgG 抗体滴度较急性期打 4 估以上增高,有诊断意义。 

4 -病毒分离粪便病毒分离是本病最重要的确诊性试验。对发病2周内、病后未再服过脊 
髓灰质炎减毒活疫苗的患者，间隔 24-48 小时收集双份粪便标本(重量多 5g), 及时冷藏 41C 以下 
送各级疾控中心脊髓灰质炎实验室检测。发病〖周内,从患儿鼻咽部、血、脑脊液中也可分离出 
病毒。 

【诊断和鉴别诊断】 

脊髓灰质炎出现典型瘫痪症状时，诊断并不困难。瘫痪出现前多不易确立诊断。血清学检 
査和大便病毒分离阳性可确诊。需与其他急性迟缓性麻痹 （AFP) 相鉴别。 

1. 急性感染性多发性神经根神经炎(吉兰-巴雷综合征）起病前1~2周常有呼吸道或消 
染史 ，一 la 不发热，由远端开始的上行性. > 对称性、弛缓性肢体瘫痪，多有感觉障碍。面神 
经、舌咽神经可受累，病情严重者常有呼吸肌麻痹。脑脊液呈蛋白细胞分离现象。血清学检查 
和大便病毒分离可鉴别（表 脱)。 

_ _ 表 10-2 脊髓灰质炎(瘫痪型）与感染性多发性神经根神经炎的鉴别要点 _ 

~ ~~感染性多发性?$经*§神经@_ 

多有发*? T— ^ 

不对称弛缓性瘫疾，且近端重于远端 . 对称性弛缓性瘫疾，且远端重于近端 
多无 多有 

* 多无 

呈钿胞蛋白分离 呈蛋白细胞分离 

多有 __ 


瘫痪肢体 
感觉障碍 
脑膜刺激征 
早期脑脊液变 
遗留后遗症 


2. 家族性周期性瘫痪较少见，常有家族史及周期性发作史，突然起病，发展迅速,对称性 
四肢弛缓性瘫痪。发作时血钾降低，补钾后迅速恢复。 

3. 周围神经炎臀部注射时位置不当、维生素 C 缺乏、白喉后神经病变等引起的瘫痪可根 
据病史、感觉检査和有关临床特征鉴别。 

4. 假性瘫痪婴儿如有先天性髋关节脱位、骨折、骨髓炎、骨膜下血肿时可见假性瘫痪。应 
详细询问病史，体格检查,必要时经X线检查容易确诊。 

5 -其他原因所致弛缓性瘫痪应进行病原学检查来确诊 t 
[治疗] 

目前尚无药物可控制瘫痪的发生和发展,主要是对症处理和支持治疗。 

1. 前驱期和瘫痪前期卧床休息，隔离40天。避免劳累、肌内注射及手术等刺激,肌肉痉 
挛疼痛可用热敷或口服镇痛剂。静脉滴注高渗葡萄糖及维生素 C, 可减轻神经组织水肿。有条 



件的可静脉输注丙种球蛋白 400mg/(kgM), 连用2~3天，有减轻病情的作用。早期应用 a- 干扰 
素有抑制病毒复制和免疫调节的作用，100万 U/d 肌内注射，14天为1疗程。 

2. 瘫痪期瘫痪肢体置于功能位置，防止畸形。地巴唑 0.1~0.2mg/(kg‘d) 顿服，10天为 
1疗程，有兴奋脊髓和扩张血管的 作用; 加兰他敏能促进神经传导， 0.05 〜 0.1mg/(kg*d)， 肌内注射， 
20~40天为1 疗程； 维生素 B 12 能促进神经细胞代谢， O.lmg/d 肌内注射。呼吸肌麻痹者及早使 
用呼 吸机; 吞咽困难者用毋饲保证 营养; 继发感染者选用适宜的抗生素治疗。 

3. 恢复期及后遗症期尽早开始主动和被动锻炼，防止肌肉萎缩。也可采用针灸、按摩及 
理疗等，促进功能恢复，严重肢体畸形可手术矫正。 

【预防】 

1. 主动免疫对所有小儿均应口服脊髓灰质炎减毒活疫苗糖丸进行主动免疫。基础免疫 
自出生后2月龄婴儿开始，连服3剂，每次间隔1个月，4岁时加强免疫一次。还可根据需要对 
<5岁的儿童实施基础免疫外的强化补充免疫接种。 

2. 被动免疫未服用疫苗而与患者有密切接触的 <5岁的小儿和先天性免疫缺陷的儿童应 
及早注射丙种球蛋 A ，每次 0.3 〜 0.5 m l/kg, 每日1次，连用2日，可防止发病或减轻症状。 

【监测】 

通过建立有效的疾病报告和监测系统，做好对急性迟缓性麻痹 (AFP) 病例的主动监测。发 
现急性迟缓性麻痹的患者或疑似患者，要在24小时内向当地疾病控制中心进行报告,并及时隔 
离患者，自发病之日起至少隔离40天。对有密切接触史的易感者要进行医学观察20天。所有 
AFP 病例均应按标准采集双份大便标本用于病毒分离，并尽可能进行血清学检测。 

三、水 痕 


水痕 (chickenpox , varicella) 是由水痕-带状痕疼病毒 (Varicella-zoster virus , VZV) 引起的传 
染性极强的儿童期出瘆性疾病。经飞沫或接触传播，感染后可获得持久免疫。其临床特点为皮 
肤黏膜相继出现和同时存在斑疹、丘疹、疱疹和结痂等各类皮疹，全身症状轻微。冬春季节多发。 
对于新生儿或免疫功能低下者来说，水痘可能是致命性疾病。 

【病原与流行病学】 

VZV 属疱疹病毒科 a 亚科,为双链 DNA 病毒。目前已知仅一种血清型，但与单纯疱疹病毒 
(HSV) 抗原有部分交叉免疫。人是其唯一自然宿主。该病毒在体外抵抗力弱，对热、酸和各种有 
机溶剂敏感，不能在痂皮中存活。 

水痘患者为本病的传染源。主要通过空气飞沫经呼吸道传染，也可通过接触患者疱疹浆液 
或被污染的用具而感染。传染期从出疹前1~2天至病损结痂，约7~8天。人群普遍易感，主要 
见于儿童，以2~6岁为高峰，20岁以后发病者 <2% 0 孕妇分娩前6天患水痘可感染胎儿，常于 
出生后10天内发病。 

【发病机制】 

病毒通过鼻咽部黏膜进入人体，在局部黏膜及淋巴组织内繁殖，然后侵人血液，形成病 
毒血症，如患者的免疫能力不能清除病毒，则病毒可到达单核-巨噬细胞系统内再次增殖后 
人血，引起各器官病变。主要损害部位在皮肤和黏膜，偶尔累及内脏。皮疹分批岀现与间隙 
性病毒血症有关。皮疹出现1~4天后，产生特异性细胞免疫和抗体，病毒血症消失，症状随 
之缓解。 

【病理】 

多核巨细胞和核内包涵体形成为特征性病理改变。皮肤真皮层毛细血管内皮细胞肿胀，表 
皮棘状细胞层 h 皮细胞气球样变，细胞裂解、液化后形成水疱，内含大量病毒，以后液体吸收、结 
痂。有时疱疹破裂，留下浅表溃疡，很快愈合。黏膜病变与皮疹类似。免疫功能低下的小儿可 



发生全身播散性水痘，病变可波及肺、肝、脾、胰、肾、肠等，受累器官可有局灶性坏死、充血、水肿 
和出血 9 并发脑炎者，脑组织可有水肿、充血和点状出血等。 

【临床表现】 

1. 典型水痘出疹前可出现前驱症状,如发热、不适和厌食等。 24-48 小时出现皮疹。皮 
疹特点 :①首 发于头、面和躯干，继而扩展到四肢，末端稀少，呈向心性 分布; ②最初的皮疹为红 
色斑疹和丘疹，继之变为透明饱满的水疱,24小时后水疱混浊并呈中央凹陷，水疱易破溃，约 
2-3 天迅速 结痂; ③皮疫陆续分批出现,伴明显痒感,在疾病髙峰期可见到斑疹、丘疹、疱疹和结 
痂同时存在;④黏膜皮疹还可出现在口腔、眼结膜、生殖器等处,易破溃形成浅溃疡,全身症状较 
轻，病程长短不一。皮疹结痂后多不留瘢痕。 

2. 重症水痘多发生在恶性疾病或免疫功能低下患儿。持续高热和全身中毒症状明显，皮 
疹多并且易融合成大疱型或呈出血性，可继发感染或因伴血小板减少而发生暴发性紫癜。 

3. 先天性水痘母亲在妊娠早期感染水痘可导致胎儿多发性 畸形; 若母亲发生水痘数天后 
分娩可导致新生儿水痘，病死率可达25%~30%。 

【并发症】 

最常见为皮肤继发感染，如脓疱疮、丹毒、蜂窝织炎，甚至由此导致败血 症等; 水痘肺炎主要 
发生在免疫缺陷儿和新生儿中，其他儿童 少见; 神经系统并发症可见水痘后脑炎、横贯性脊髓 
炎、面神经瘫痪、 Reye 综合 征等; 其他少数病例可发生心肌炎、肝炎、肾炎、关节炎等。 

[ 实验室检查] 

1. 外周血白细胞计数白细胞总数正常或稍低。 

2- 疱疹刮片 刮取新鲜疱疹基底组织和疱疹液涂片，瑞氏染色见多核巨.细. .胞; 苏木素-伊 
红染色可査到细胞核内包涵体。疱疹液直接荧光抗体染色查病毒抗原簡捷、有效。 

3 - 病毒分离 取水痘疱疹液、咽部分泌物或血液进行病毒分离。 

4. 血清学检查血清水痘病毒特异性 l gM 抗体检测，可帮助早期 诊断； 双份血清特异性 
IgG 抗体滴度4倍以上増高也有助诊断。 

【诊断和鉴别诊断】 

典型水痘临床诊断并不困难。对非典型病例可选用实验室检查帮助确诊。水痕的鉴别诊 
断包括丘疹性荨麻疹以及能引起疱疹性皮肤损害的疾病，如肠道病毒或金黄色葡萄球菌感染、 
药物和接触性皮炎等。 

【治疗】 

水痘是自限性疾病,无合并症时以一般治疗和对症处理为主。患者应隔离，加强护理，如勤 
换内衣、剪短患儿指甲、戴手套以防抓伤和减少继发感染等。保持空气流通，供给足够水分和易 
消化食物。皮肤瘙痒可局部使用炉甘石洗剂,必要时可给予少量镇静剂。抗病毒药物首选阿昔 
洛韦，应尽早使用，一般应在皮疹出现的48小时内开始。口服每次 20mg/kg(<800mg), 每日4次； 
重症患者需静脉给药，每次 10~20mg/kg, 每8小时1次。继发细菌感染时可给予抗生素治疗。 
皮质激素有导致病毒播散的可能，不宜使用。 

【预防】 

儿童水痘预后一般良好,成人和 T 细胞免疫功能缺陷患者(如淋巴细胞性恶性疾患)、接受皮 
质类固醇治疗或化疗者预后严重，甚至致命。患儿应隔离至皮疹全部结痂 为止； 对有接触史的 
易患儿，应检疫3周。水痘减毒活疫苗能有效预防易患小儿发生水痘,其保护率可达 85%~95%, 
并可持续10年以」对正在使用大剂量激素.免疫功能受损、恶性病患者以及接触过患者的孕 
妇、患水痘母亲的新生儿，在接触水痘72小时内每 10kg 体重肌内注射水痘-带状疱疹免疫球蛋 
白 12 5 ~625U, 可起到预防作用， 


(夏晓玲） 



四、传染性单核细胞增多症 

传染性单核细胞增多症 （infectious mononucleosis，IM) 是由 EB 病毒 （Epstein-Barr virus,EBV) 
所致的急性感染性疾病，主要侵犯儿童和青少年，临床上以发热、咽喉痛、肝脾和淋巴结肿大 、夕卜 
周血中淋巴细胞增多并出现异型淋巴细胞等为特征。由于其症状、体征的多样化和不典型病例 
在临床上逐渐增多，给诊断、治疗带来一定困难= 

【病原学】 

EBV 是本病的病原体：1964年由 Epstein 和 Barr 首先从患恶性淋巴瘤 （Burkitt lymphoma) 
的非洲儿童的瘤组织中发现，1968年由 Henle 等报道为本病的病原体，并在此后众多的研究中 
得到证实。 EBV 厲于疱疹病 •海厲 ，是一种嗜淋巴细胞的 DNA 病毒，具有潜伏及转化的特征。电 
镜下病毒呈球形，直径约150 〜 180nm。EBV 基因组呈线状，但在受染细胞内，病毒 DNA 存在两 
种 形式: ①线状 DNA 整合到宿主细胞染色体 DNA 中; ②以环状的游离体游离于宿主细胞 DNA 
之外。这两种形式的 DNA， 因不同的宿主细胞而可独立或并存。 

EBV 有5种抗原成分，均能产生各自相应的抗体 :①衣 壳抗原 (viral capsid antigen,VCA): 可 
产生 IgM 和 IgG 抗体， VCA-IgM 抗体早期出现，在1~2个月后消失，是新近受 EBV 感染的 标志； 
VCA-IgG 出现稍迟于前者，可持续多年或终生，故不能区别新近感染与既往感染。②早期抗原 
(early a ntigen，EA) : 是 EBV 进入增殖性周期初期形成的一种抗原，其中 EA-D 成分为 EBV 活跃 
增殖的标志。 EA-IgG 抗体于病后3~4周达高峰，持续3〜6个月。③核心抗原 （midear antigen， 
EBNA)：EBNA-lgG 于病后3〜4周出现，持续终生,是既往感染的标志。④淋巴细胞决定的膜抗 
原 （lymphocyte determinant membrane antigen,LYDMA): 带有 LYDMA 的 B 细胞是细胞毒性 T(Tc) 
细胞攻击的靶细胞，其抗体为补体结合抗体，出现和持续时间与 EBNA-IgG 相同，也是既往感染 
的标志。⑤膜抗原 （membrane antigen，MA): 是中和性抗原，可产生相应中和抗体，其出现和持续 
时间与 EBNA-IgG 相同 ； 

【流行病学】 

本病世界各地均有发生，多呈散发性，但也不时出现一定规模的流行。全年均有发病，以秋 
末至初春为多。病后可获得较稳固的免疫力，再次发病者极少。患者和隐性感染者是传染源。 
病毒大量存在于唾液腺及唾液中，可持续或间断排毒达数周、数月甚至数年之久。由于病毒主 
要在口腔分泌物中，因此口- 口传播是重要的传播途径，飞沫传播虽有可能但并不重要，偶可经 
输血传播。虽然也在妇女生殖道内发现 EBV， 但垂直传播问题尚有争议。本病主要见于儿童和 
青少年，性别差异不大。6岁以下小儿得病后大多表现为隐性或轻型感染，15岁以上感染者则 
多呈典型症状。 

【发病机制】 

EBV 进人口腔后，主要累及咽部上皮细胞、 B 淋巴细胞、 T 淋巴细胞及 NK 细胞，因这些细胞 
均具有 EBV 的受体 CD21。EBV 在咽部细胞中增殖，导致细胞破坏，引起扁桃体炎和咽炎症状， 
局部淋巴结受累肿大。病毒还可在腮腺和其他唾液腺上皮细胞中繁殖，并可长期或间歇性向唾 
液中排放，然后进人血液，通过病毒血症或受感染的 B 淋巴细胞进行播散，继而累及周身淋巴系. 
统。受感染的 B 淋巴细胞表面抗原发生改变，引起 T 淋巴细胞的强烈免疫应答而转化为细胞毒 
性 T 细胞 （ 主要是 CD8+T 细胞， TCL)。TCL 细胞在免疫病理损伤形成中起着非常重要的作用，它 
—方面杀伤感染 EBV 的 B 细胞，另一方面侵犯许多组织器官而产生一系列的临床表现。患者 
血中的大量异常淋巴细胞（又称为异型细胞)就是这种具有杀伤能力的 T 细胞。此外，本病发病 
机制除主要是由于 B、T 细胞间的交互作用外，还有免疫复合物的沉积以及病毒对细胞的直接损 
害等因素。 T 淋巴细胞活化后产生的细胞因子亦可能在 IM 的发病中起一定作用，机制尚不清楚。 
婴幼儿时期典型病例很少，主要是因为不能对 EBV 产生充分的免疫应答。 






【病理】 

淋巴细胞的良性增生是本病的基本病理特征。病理可见非化脓性淋巴结肿大，淋巴细胞及 
单核-吞噬细胞高度增生。肝、心、肾、肾上腺、肺、皮肤、中枢神经系统等重要器官系统均可有淋 
巴细胞、单核细胞及异型淋巴细胞浸润及局限性坏死病灶。脾脏充满异型淋巴细胞，水肿，致脾 
脏质脆、易出血，甚至破裂。 

【临床表现】 

潜伏期5~15天。起病急缓不一，症状呈多样性，多数患者有乏力、头痛、畏寒、鼻塞、恶心、 
食欲减退、轻度腹泻等前驱症状。 

症状轻重不一，年龄越小，症状越不典型。发病期典型表 现有： 

1. 发热一般均有发热，体温38〜 40X：， 无固定热型，热程大多1~2周，少数可达数月。中 
毒症状多不严重。 

2. 咽峡炎绝大多数患儿可表现为咽部、扁桃体、腭垂充血、肿胀，可见出血点，伴有咽痛， 
部分患儿扁桃体表面可见白色渗出物或假膜形成。咽部肿胀严重者可出现呼吸及吞咽困难。 

3. 淋巴结肿大全身淋巴结均可肿大，在病程第1周就可出现。以颈部最为常见。肘部滑 
车淋巴结肿大常提示有本病的可能。肿大淋巴结直径很少超过 3cm， 中等硬度，无明显压痛和 
粘连，肠系膜淋巴结肿大时，可引起腹痛。肿大淋巴结常在热退后数周才消退，亦可数月消退。 

4. 肝、脾肿大肝肿大者约占20%~62%，大多数在肋下 2cm 以内，可出现肝功能异常，并 
伴有急性肝炎的上消化道症状，部分有轻度黄疸。约半数患者有轻度脾肿大，伴疼痛及压痛，偶 
可发生脾破裂。 

5- 皮疹部分患者在病程中出现多形性皮疹，如丘瘆、斑丘疹、荨麻疹、猩红热样斑疹、出血 
性皮疹等。多见于躯干。皮疹大多在4~6日出现，持续1周左右消退。消退后不脱屑，也无色素沉着。 

本病病程一般为2~3周，也可长至数月。偶有复发，但病程短，病情轻。婴幼儿感染常无典 
型表现，但血清 EBV 抗体可阳性。 

【并发症】 

重症患者可并发神经系统疾病，如吉兰-巴雷综合征、脑膜脑炎或周围神经炎等。在急性期 
可发生心包炎、心肌炎、 EB 病毒相关性噬血细胞综合征。约30%的患者出现咽部继发性细菌感 
染。其他少见的并发症包括间质性肺炎、胃肠道出血、肾炎、自身免疫性溶血性贫血、再生障碍 
'性贫血、粒细胞缺乏症及血小板减少症等。脾破裂虽然少见，但极严重，轻微创伤即可诱发。 

【实验室检查】 

1_血常规外周血象改变是本病的重要特征。早期白细胞总数可正常或偏低，以后逐渐升 
高 >10x 10 9 /L， 高者可达 (30~50)x 10 9 /L。 白细胞分类早期中性粒细胞增多，以后淋巴细胞数可 
达60%以上，并岀现异型淋巴细胞。异型淋巴细胞超过10%或其绝对值超过 l.Ox 107L 时具 
#诊断意义。部分患儿可有血红蛋白降低和血小板计数减少。 

2. 血清嗜异性凝集试验 （heterophil agglutination test,HAT) 起病 1 周内患儿血清中出现 
IgM 嗜异性抗体，能凝集绵羊或马红细胞，阳性率达80% 〜 90%。凝集效价在1 : 64以上，经豚鼠 
肾吸收后仍呈阳性者具有诊断价值。此抗体体内持续存在2 〜 5个月。5岁以下小儿试验多为阴性。 

3. EBV 特异性抗体检测间接免疫荧光法和酶联免疫法检测血清中 VCA-IgM 和 EA-IgG。 
VCA-IgM 阳性是新近 EBV 感染的标志， EA-IgG —过性升高是近期感染或 EBV 复制活跃的标志， 
均具有诊断价值。 

4 - EBV-DNA 检测采用实时定量聚合酶链反应 （RT-PCR) 方法能快速、敏感、特异的检测 
患儿血清中含有高浓度 EBV-DNA， 提示存在病毒血症。 

5. 其他部分患儿可出现心肌酶升高、肝功能异常、肾功能损害、 T 淋巴细胞亚群 CD4/CD8 
比例降低或倒置。 



第十章感染性疾病 


【诊断和鉴别沴断】 

根据流行情况、典型临床丧现(发热、咽痛、肝脾及淋巴结肿大)、外周血异型淋巴细胞>10%、 
嗜异性凝集试验阳性、 EB 病礙特异性抗体 （VCA-IgM、EA-IgG) 和 EBV-DNA 检测阳性可作出临 
床诊断，特别是 VCA-lgM 阳性或急性期及恢复期双份血清 VCA-IgG 抗体效价呈4倍以上增高 
是诊断 EBV 急性感染烺特异和最有价值的血清学试验，阳性可以确诊。 

本病霈与巨细胞病#、 腺病毋 、肺炎支原体、甲肝病毒、风疹病毒等感染所致的淋巴细胞和 
单核细胞增多相鉴别。其中巨细胞病#所致者最常见，有人认为在嗜异性抗体阴性的类传染性 
单核细胞增多症中，儿乎半数〗 j CMV 有关： 

【治疗】 

临床上无特效的治疗方法，主要采取对症治疗。由于轻微的腹部创伤就有可能导致脾破裂， 
因此有脾肿大的患者2〜3周内应避免与腹部接触的运动。抗菌药物对本病无效，仅在继发细菌感 
染时应用。抗病齒•治疗可用阿昔洛串、更昔洛韦及伐昔洛韦等药物，但其确切疗效尚存争议。静 
脉注射丙种球蛋内可使临床症状改善，缩短病程.早期给药效果更好。 ct- 干扰素亦有一定治疗作用。 
重型患者短疗程应用肾上腺皮质激索可明显减轻症状。发生脾破裂时，应立即输血，并行手术治疗。 

【预防】 

由于除了传染性单核细胞增多症以外,一些恶性疾病，包括鼻咽癌、霍奇金淋巴瘤等也与 
EB 病毒感染有关。因此近年来网内外正在研制 EB 病毒疫苗，除可用以预防本病外，尚考虑用 
管每 EBV 感染相关的儿童恶性淋巴瘤和鼻咽癌的免疫预防。 

【预后】 

本病系自限性疾病,预后太多良好，自然病程约2〜4周。少数恢复缓慢，可达数周至数月。 
病死率约为1%〜2%，多由严重并发症所致。 

(孙立荣） 

五、流行性腿腺炎 


流行性腮腺炎 （mumps，epidemic parotitis) 是由腮腺炎病毒引起的急性呼吸道传染病，以腿 
腺肿痛为临床特征，可并发脑膜脑炎和胰腺炎等。多在幼儿园和学校中流行，以5〜15岁患者较 
为多见。一次感染后可获得终身免疫。 

【病原与流行病学】 

腮腺炎病毒属于副黏病毒科，基因组为单链 RNA。 仅有1个血清型。病毒颗粒呈圆形，大 
小悬殊，约 100~200 n m， 有包膜。病毒表面有2个组分，血凝素-神经氨酸酶蛋白和溶解蛋白，对 
病毒毒力起着重要作用。该病毒对物理和化学因素敏感，来苏、福尔马林等均能在2~5分钟内 
将其灭活，紫外线照射也可将其杀灭,加热至56120分钟即失去活力。人是病毒的唯一宿主。 
腮腺炎患者和健康带病毒者是本病的传染源，患者在腮腺肿大前6天到发病后9天内，从唾液 
中均可以分离出腮腺炎病毒。主要通过呼吸道飞沫传播，亦可因唾液污染食具和玩具，通过直 
接接触而感染。全年均可发生感染流行，但以冬春季发病较多。 

【发病机制】 

病毒通过口、鼻进人人体后，在上呼吸道黏膜上皮组织和淋巴组织中增殖，导致局部炎症和 
免疫反应，并进入血液引起病毒血症，进而扩散到腮腺和全身各器官。亦可经口腔沿腮腺管传 
播到腮腺。由于病毒对腺体组织和神经组织具有高度亲和性，可使多种腺体(腮腺、舌下腺、颌 
下腺、胰腺、生殖腺等）发生炎症改变，一旦侵犯神经系统，可导致脑膜脑炎等严重病变。 

【病理】 

受侵犯的腺体出现.推化脓性炎症为本病的病理特征，如间质充血、水肿、点状出血、淋巴细 
胞浸润和腺体细胞坏死等.腺体导管细胞肿胀，管腔中充满坏死细胞及渗出物，使腺体分泌排 





出受阻，唾液中的淀粉酶经淋巴系统进人血液，使血、尿淀粉酶增高。如发生脑膜脑炎,可见脑 
细胞变性、坏死和炎症细胞浸润。 

[ 临床表现] 

潜伏期14~25天，平均 t8 天。儿童大多无前驱症状，常以腮腺肿大和疼痛为首发体征。常 
先见于一侧，然后另一侧也相继肿大,位于下颌骨后方和乳突之间，以耳垂为中心向前、后、下发 
展，边缘不清，表面发热但多不红，触之有弹性感并有触痛 = 1~3日内达高峰，面部一侧或双侧因 
肿大而变形，局部疼痛、过敏，开口咀嚼或吃酸性食物时胀痛加剧。腮腺肿大可持续5日左右， 
以后逐渐消退。腮腺导管开口（位予_上颌第二白齿对面黏膜上 )_ 在早期可有红肿，有助于诊断。 
在腮腺肿胀时，可见颈前下颌处领下腺和舌下腺亦明显肿胀，并可触及椭岡形腺体。病程中患 
者可有不同程度的发热,持续时间不一，短则 H2 /天 ，多则5~7天，亦有体温始终正常者。可伴 
有头痛、乏力和食欲减退等。 

由于腮腺炎病毒有嗜腺体和嗜神经性，常侵入中枢神经系统和其他腺体、器官而出_现以下 
并发症： 

1. 脑膜脑炎是儿童期最常见的并发症，常在腮腺炎高峰时出现，也可出现在腮腺肿大前 
或:聰'腺肿大消失以后。表现为发热、头痛、呕吐、颈项强直、 Kemig 征阳性等,脑脊液的改变与其 
他病毒性脑炎相似。预后.太多良好，常在2周内恢复正常，多无后遗症。少数可遗留耳聋和阻 
塞性脑积水。 

2. 睾丸炎是男孩最常见的并发症，多为单侧。常发生在腮腺炎起病后的4~5__天、肿大的 
腿腺开始消退时。开始为睾丸疼痛，随之肿胀伴剧烈触痛,可并发附睾炎、鞘膜积液和阴囊水肿。 
大多数患者有严重的全身反应,突发高热、寒战等。一般约 10. 天左右消退，约 m - m 的病例发 
■ 生不同程度的睾丸萎缩，一般不影响生育。双侧受累可导致不育，但非:常少'见。 

3 - 卵巢炎约的青春期女性患者可并发卵巢炎，症状多较轻观下腹疼痛及 
压痛，月经不调等,一般不影响受孕。 

4 - 胰腺炎严重的急性胰腺炎较少见。常发生在腮腺肿大数日后，表现为上腹部剧痛和触 
5' 伴发热、寒战、恶心、反复呕吐等，由于单纯腮腺炎即可引起血、尿淀粉酶增高,因此淀粉酶升 
高不能作为诊断胰腺炎的证据，需做血清脂肪酶检查,有助于诊断。 

5 - 其他并发症心肌炎较常见，而肾炎、乳腺炎、胸腺炎、甲状腺炎、泪腺炎、角膜炎、血小板 
减少及关节炎等偶可发生。 

[实验室检查】 

1 -血、尿淀粉酶测定90%的患者发病早期血清和尿淀粉酶有轻度至中度增高，约2周左 
右恢复正常，血脂肪酶增高有助于胰腺炎的诊断。 

2. 血清学检查近年来大多采用 ELISA 法检测患者血清中腮腺炎病毒特异性 IgM 抗体， 
可以早期快速诊断(前 提是] 个月内未接种过腮腺炎减毒活疫苗X双份血清特异性 Igfi 抗体效 
价有4倍以上增高有诊断意义。亦可用 PCR 技术检测腮腺炎病毒 RNA, 有很高的敏感性。 

3 '病毒分离在发病早期取患者唾液、尿液，脑脊液或血液标本，及时接种鸡胚或人胚肾细 
胞进行病毒分离试验，阳性标本采用红细胞吸附抑制试验或血凝抑制试验进行鉴定,|_者可 
以确诊。 

【诊断和鉴别诊断】 

通常根据流行病学史、临床症状和体格检查即可作出腮腺炎的诊断。对可疑病例可进行血 
清学检查及病毒分离试验以确诊。鉴别诊断包括化脓性腮腺炎，其他病毒性腮腺炎以及其他原 
因引起的腮腺肿大，如白凰病、淋巴瘤.口眼干燥关节综合征或罕见的腮腺肿瘤等： 

【治疗】 

目前尚无特异性抗病毒治疗,以对症处理为主。 



予解热止痛药物。’辑九肿痛时可用丁字带托起：中药治疗多用清热解毒，软坚消痛法，常用普 
济消毒饮加减内服和青黛散调醋局部外敷等：发病早期可使用利巴韦林 HM5mg/(kg*d) 静脉 
滴注，疗程5~7天，对 E 症忠荇可短期使用肾上腺皮质激素治疗，疗程3~5天。脑膜脑炎、胰腺 
炎等的治疗见相关章节. 

【预防】 

及早隔离患者直至腮腺肿胀完全消退为止。集体机构中有接触史的儿童应检疫3周 。保 
护易感儿可接种腮腺炎减礙活疫苗，除皮下接种外,也可采用喷喉、喷舆或气雾吸人等，同样能 
够取得良好效果：接种麻疮- 风疹- 腮腺炎7联疫苗也具有良好的保护作用 e 

六、手足口病 

手足口病 （haml，f ⑽ ami mouth rlisease，HFMD) 是由肠道病毒引起的传染性疾病，好发于儿 
童，尤以3岁以下年龄组发病率最高。主要通过消化道、呼吸道和密切接触等途径传播。临床 
主要表现为发热、口腔和四肢末端的斑丘疹、痕疫，重者可出现脑膜炎、脑炎、脑脊髓炎、肺水肿 
和循环障碍等致死原因主耍为脑干脑炎及神经源性肺水肿。由于病毒的传染性很强，常常在 
托幼机构造成流行。 

【病原学】 

引起手足口病的病毒主要为肠道病毒，我国以柯萨奇病毒 A 组16型 (Coxsackie virus, 
CoxA16) 和肠道病毒71型 （entem vims,EV71) 多见。肠道病毒属 RNA 病毒类的微小 RNA 病毒 
科，病毒颗粒小，呈 2 0面体立体对称球形，直径约 24~30nm o 适合在湿热的环境中生存，不易被 
胃酸和胆汁灭活。该类病毒对外界有较强的抵抗力 ，在代 可存活1年。因病毒结构中无脂质， 
故对乙醚、来苏、氯仿等消毒剂不敏感，但病毒不耐强碱，对紫外线及干燥敏感。高锰酸钾、漂白 
粉、甲醛、碘酒等能使其灭活。 

【流行病学】 

人类是已知的人肠道病毒的唯一宿主。手足口病患者和隐性感染者均为传染源，主要通过 
粪-口途径传播，亦可经接触患者呼吸道分泌物、疱疹液及污染的物品而感染，疾病流行季节医 
源性传播也不容忽视。是否可经水或食物传播目前尚不清楚。人群对肠道病毒普遍易感，但成 
人大多通过隐性感染获得相应的抗体,因此临床上以儿童患者为主，尤其容易在托幼机构的儿 
童之间流行。感染后可获得免疫力，但持续时间尚不明确。发病前数天，感染者咽部分泌物与 
粪便中就可检出病毒，幾便中排出病毒的时间可长达3〜5周。 

【发病机制】 

手足口病（特别是 EV71 感染）的发病机制目前还不完全清楚。肠道病毒由消化道或呼吸 
道侵入机体后，在局部黏膜或淋巴组织中增殖，由此进人血液循环导致病毒血症，并随血流播散 
至脑膜、脑、脊髓、心脏、皮肤、黏膜等靶组织继续复制，引发炎症性病变并出现相应的临床表现。 
大多数患者由于宿主的防御机制，感染可被控制而停止发展，成为无症状感染或临床表现为轻 
症; 仅极少数患者，病毒在靶器官广泛复制，成为重症感染。对各种靶器官的趋向性部分决定于 
感染病毒的血清型。近年来有研究证据显示，机体的细胞屏障，主要是巨噬细胞和 T 淋巴细胞 
功能，在 EV71 感染的过程中起到重要的作用。 

【临床表现】 

手足口病的临床表现复杂而多样，根据临床病情的轻重程度，分为普通病例和重症病例。 

1. 普通病例急性起病，大多有发热，可伴有咳嗽、流涕、食欲不振等症状。口腔内可见散 
发性的疱瘓或溃疡，多位于诉、颊黏膜和硬腭等处，引起口腔疼痛，导致患儿拒食、流涎。手、足 
和臀部出现斑丘疹和疱疮，偶见于躯干，呈离心性分布。皮痊消退后不留瘢痕或色素沉着，多在 



(1) 神经系统 表现: 多出现在病程1_~5天内，患儿可持续高热，出现中枢神经系统损害表现， 
如精神萎靡、嗜睡或激惹、易惊、头痛、恶心、呕吐、食欲不振、谵妄甚至昏迷；肢体抖动、肌阵挛、 
眼球震颤、共济失调、眼球运动 障碍; 肌无力或急性弛缓性瘫痪，惊厥等。颈项强直在大于1~2 
岁的儿童中较为明显，腱反射减弱或消失, Kemig 征和 Brudzinski 征阳性。 

(2) 呼吸系统表 现:呼 吸增快并浅促、呼吸困难或呼吸节律改变，口唇发绀，咳嗽加重，咳白 
色、粉红色或血性泡沫样痰液，肺部可闻及湿啰音或痰鸣音。 

(3) 循环系统 表现: 心率增快或减慢,面色灰白、皮肤花纹、四肢发凉、出冷汗,指(趾)端 发绀； 
持续血压降低,毛细血管充盈时间延长。 

【实验室检查】 

1. 血常规白细胞计数多正常或降低，病情危重者白细胞计数可明显升高。 

2. 血生化检查部分病例可有轻度谷丙转氨酶 （ALT)、 谷草转氨酶 （AST)、 肌酸激酶同工酶 
(CK-MB) 升高，病情危重者可有肌钙蛋白 (cTnl) 和血糖升高。 

3. 血气分析呼吸系统受累时可有动脉血氧分压降低、血氧饱和度下降，二氧化碳分压升 
高和酸中毒。 

4. 脑脊液检查神经系统受累时可表现为外观清亮，压力增高,细胞计数增多（以单核细 
胞为主),蛋白正常或轻度增高，糖和氯化物正常。 

5. 病原学检查鼻咽拭子、气道分泌物、疱疹液或粪便标本中 CoxA16,EV 7 l 等肠道病毒特 
异性核酸阳性或分离到肠道病毒可以确诊。 

6 -血清学检查急性期与恢复期血淸 CoxA16 、 EV71 等肠道病毒中和抗体有4 倍以上 .齡弁 
絲可确诊。 

1 - 胸部X线检查可表现为双肺纹理增多，网格状、斑片状阴影，部分病例以单侧为著。 

8. 磁共振检查神经系统受累者可见以脑干、脊髓灰质损害为主的异常改变。 

【诊断和鉴别诊断】 

根据流行病学资料、急性起病，发热(部分病例可无发热)伴手、足、口、臀部皮疼可以作出诊 
断。少数重症病例皮疹不典型,临床诊断困难，需结合病原学或血清学检査作出诊断。近年来 
大量临床研究提示，具有以下表现者 (尤其 3 岁以下的患 儿), 有可能在短期内发展为危重病例， 
应密切观察病情变化，进行必要的辅助检查，有针对性地做好救治丁.作 :①持 续高热 不退; ②精 
神差、呕吐、易惊，肢体抖动、无 力; ③呼吸、心率 增快; .④出冷汗、末梢循环 不良; ⑤高血 压;® 外 
周血白细胞计数、血小板计数明显 增高; ⑦高血糖。 

鉴别诊断 包括： 

1. 其他引起儿童发热、出疹性的疾病见表10-1。 

2. 其他病毒所致脑炎或脑膜炎由其他病毒，如单纯疱疹病毒、巨细胞病毒、 EB 病毒、呼吸 
道病毒等引起的脑炎或脑膜炎，临床表现与手足 IJ 病合并中枢神经系统损害的重症病例表现相 
似， 对皮疹不典型者,应根据流行病学史尽快留取标本进行肠道病毒病原学检查,结合病原学或 
血清学检査作出诊断。 

3. 肺炎重症手足口病可发生神经源性肺水肿，应与肺炎鉴别。肺炎主要表现为发热、咳 
嗽、呼吸急促等呼吸道症状，一般无皮疹，大多无粉红色或血性泡沫痰。 

4. 暴发性心肌炎以循环障碍为主要表现的重症手足口病病例需与暴发性心肌炎鉴别。 
后者多有严重的心律失常、心源性休克、阿斯综合征等表现，一般无皮瘆 r 可依据病原学和血清 
学检测进行鉴别 




(1) 神经系统受累的治疗 

1 ) 控制颅内 高压： 限制人 itl： ，积极给予甘露醇降颅压治疗，每次0.5~1 .Og/kg， 每4~8小时1 
次,20 〜 30分钟快速静脉注射。根据病情调整给药间隔时间及剂量。必要时加用呋塞米。 

2) 酌情应用糖皮质激索治疗，参考 剂乱甲 泼尼龙1〜 2mg/(kg*d); 氢化可的松 3~5mg/(kg_d); 
地塞米松 0.2~0.5mg/(kg-d), 病情稳定后，尽早减盘或停用。 

3) 酌情静脉注射免疫球蛋白 ，总诅 2g/kg, 分2~5天给予。 

4) 对症治疗 ：降温 、镇静、止惊。密切监护，严密观察病情变化。 

(2) 呼吸、循环衰竭的 治疗: ①保持呼吸道通畅， 吸氧; ②监测呼吸、心率、血压和血氧饱和 
度; ③呼吸功能障碍的治疗参见第十八章第 二节; ④保护重要脏器的功能，维持内环境稳定。 

(3) 恢复期治疗 :①促 进各脏器功能 恢复; ②功能康复 治疗; ③中西医结合治疗。 

【预防】 

目前尚无安全有效的疫苗预防 EV71 等肠道病毒的感染。患儿应进行隔离。本病流行期间 
不宜带儿童到人群聚集的公共场所，注意保持环境卫生，勤洗手，居室要经常通风，勤晒衣被。 

(夏晓玲） 


第二节细菌感染 

-、败血症 

败血症 （septicemia) 过去的定义系指致病菌进入血液循环并在其中繁殖,产生毒素而引起的 
全身性严重感染。败血症患者出现低灌注和脏器功能失调者称为重症败血症。近年来，对败血 
症的研究越来越重视机体对微生物及其毒素所产生的全身反应，并将宿主对微生物感染的全身 
反应称为脓毒血症 （sepsis)。 将人体对各种损害，包括细菌感染所弓 | 起的全身性炎症反应称为全 
身炎症反应综合征 （systemic inflammatory response syndrome,SIRS)。 新的败血症的定义是指微生 
物进人血液循环并在其中繁殖，产生毒素，并发生 SIRS。 

【病因】 

各种致病菌都可引起败血症。革兰阳性球菌主要为葡萄球菌、肠球菌和链 球菌； 革兰阴 
性菌 _为 大肠埃希瞄、肺炎克 ® 伯 杆菌、 假单胞菌属、变形杆菌、克雷伯菌 属等； 厌氧菌以 
脆弱类杆菌、梭状芽胞杆菌及消化道链状菌为多见。败血症致病菌种类可因不同年龄、性别、 
感染灶、原发病、免疫功能、感染场所和不同地区而有一定差别。自抗生素应用以来.特别是 
随着新型抗生素的不断问世和广泛应用于临床，使革兰阳性菌感染有所下降.革兰阴性菌及 
各种耐药菌株感染逐年上升。由于糖皮质激素等免疫抑制剂及抗肿瘤药物的广泛应用，机 
防御功能受损.致使既往认为不致病的 jutmhs 引起的败血症亦有所 
增加。 

【发病机制】 

侵人人体的病原微生物能否引起败血症，不仅与微生物的毒力及数量有关，更重要的是取 
决于人体的免疫防御功能。当人体的抵抗力因各种慢性疾病、皮肤黏膜屏障破坏、免疫抑制受 
到削弱时,致病嫩生物町自局部侵入血液循环，细菌进人血液循环后,在生长、增殖的同时产生 
了太量毒素，造成机体组织受损，进而激活 TNF、IL-1 、 IL-6 、 IL-8,IFN-7 等细胞因子，发生 SIRS, 




激活补体系统、凝血系统、血管舒缓素、激肽系统等，造成广泛的内皮细胞损伤、凝血及纤溶过程 
改变，血管张力丧失及心肌抑制，引发感染性休克、 DIC 和多器官功能衰竭 （multiple organ failure, 
MOF) (图 10-1)。 



刺激多形核白细胞 


.管渗出和内皮损伤 


图 10-1 败血症的病理过程 


【病理】 

败血症患者共同的和最显著的病理变化是毒血症引起的中毒改变。组织器官细胞变性、微 
血管栓塞、组织坏死、岀血及炎症细胞浸润。除肺、肠、肝、肾、肾上腺等具有上述病变外，心、脾 
等也常被波及。 

【临床表现】 

1. 原发感染灶多数败血症患者都有轻重不等的原发感染灶。原发感染灶的特点为所在 
部位红、肿、热、痛和功能障碍。 

2 - 感染中毒症状大多起病较急，突然发热或先有畏冷或寒战，继之高热，弛张热或稽留 
间歇或不定型。体弱、重症营养不良和小婴儿可不发热，甚至体温低于正常。精神萎靡或烦 

躁不安、面色苍白或青灰、头痛，肌肉、关节酸痛，软弱无力、不思饮食、气急、脉速，甚至呼吸困 
难。少数患者可有恶心、呕吐、腹痛、腹泻等胃肠道症状。重者可出现中毒性脑病、中毒性心肌炎、 
肝炎、肠麻痹、感染性休克、 DIC 等。 

3 - 皮疹可有出血点、斑疹、丘疹或荨麻疹等。金黄色葡萄球菌败血症可出现猩红热样皮 
疼、荨 麻疹; 脑膜炎双球菌败血症常有大小不等的瘀点、瘀斑;坏死性皮疹可见于铜绿假单胞菌 
败血症。 

4. 肝脾肿大一般仅轻度增大，当发生中毒性肝炎或肝脓肿时则肝增大显著且伴明显压 
痛，并可出现黄疸。 

5. 迁徙性病灶随病原菌而不同，常见的迁徙性病灶有皮下及深部肌肉脓肿、肺炎、渗出性 
胸膜炎、肺脓肿、脓胸、感染性心内膜炎、化脓性心包炎、脑脓肿、骨髓炎等。 

【实验室检查】 

1. 外周血象白细胞总数以及中性粒细胞增加，核左移，细胞质中出现中毒颗粒。重症或 
衰弱者白细胞总数减少，红细胞以及血红蛋白常降低，重症者血小板 减少。 

2. 病原学检查可送血及骨髓培养、原发病灶及迁徙病灶的脓液培养及涂片和瘀点涂片寻 



找病原菌。为提高病原菌检出率，尽 M 于早期、抗菌药物治疗之前多次于发热和寒战发作期间 
采血，连续两次或同时从不同部位取双份标本，以便能分清是污染还是致病菌。必要时应同时 
做厌氧菌、 L 型细菌和真菌培养 e 

3. 其他检查聚合酶链反应 （PCR) 可用于检测病原菌 DNA， 方法快速，敏感性强，但易出 
现假阳性。对流免疫电泳、乳胶凝集试验用于检测病原菌抗原，有辅助诊断价值。 

【诊断和鉴别诊断】 

凡急性发热、外周血内细胞及中性粒细胞明显增高，而无局限于某一系统的急性感染时，都 
应考虑有败血症的可能：凡新近存皮肤感染、外伤，特别是有挤压疮疖史者，或者呼吸道、尿路 
等感染病灶或局灶感染虽经有效抗菌药物治疗但体温仍未控制且感染中毒症状明显，应高度怀 
疑败血症的可能。血培养和（或）骨髓培养阳性为败血症确诊的依据，但一次血培养阴性不能否 
定败血症的诊断。 

败血症应与伤寒、粟粒性肺结核、恶性组织细胞病、结缔组织病，如幼年特发性关节炎（全身 
型)等相鉴别。 

【治疗】 

1. —般治疗患儿宜卧床休息，加强护理，供给营养丰富的食品及足够液体，注意电解质平 
衡及维生素补充，防止压疮等发生。感染中毒症状严重者可在足量应用有效抗生素的同时给予 
小剂量糖皮质激素治疗5~7天 @ 

2. 抗菌治疗应尽早使用抗生素，在未获得病原学结果之前应根据情况给予抗菌药物经 
验治疗，以后再根据病原菌 利喽和 药物敏感试验结果调整给药方案。常选用二联或三联杀菌性 
抗生素联合静脉给药，2~3周病情稳定后改用肌内注射或口服。疗程需持续到症状改善，退热后 
2~3周，或血培养转阴后1~2周或连续2~3次血培养阴性后方可停药。 

针对革兰阳性球菌，可用青霉素加氨基糖苷类（阿米卡星或庆大霉素);金黄色葡萄球菌 
耐药菌株可用万古 霉素； 耐药性革兰阴性菌可用第三代头孢菌素或含有酶抑制剂的第三代 
头孢菌素。抗生素宜用足量或大剂量静脉给药，无尿或少尿者不宜用对肾脏有毒副作用的 
药物。 

3. 并发症的防治 

(1) 感染性休 克:详 见有关章节。 

(2) 原发炎症及迁徙性化脓性炎症或脓 肿:应 及时进行处理，有效引流。 

(3) 基础疾病的治疗 ：败血 症易发生在某些有基础疾病的患者，如糖尿病、肝硬化、慢性肾 
炎、恶性肿瘤等。对这些基础疾病仍应继续治疗。 

二、感染性休克 

感染性休克 U 叩 tir shock) 是发生在严重感染的基础上，由致病微生物及其产物引起急性循 
环障碍、有效循环血容量减少、组织血流灌注不足而致的复杂综合病征。 

【病因】 

多种病原微生物的感染均可伴发感染性休克，其中尤以革兰阴性菌所致者最多见。常见病 
原菌 为痢疾杆菌、脑膜炎球菌、铜绿假单胞菌、大肠埃希菌、克雷伯杆菌、沙门菌属及变形杆菌 
等。因革兰阴性菌能分泌内毒素，极易引起内毒素休克。严重革兰阳性菌感染亦能引起感染性 
休克。另外，在有全身免疫功能缺陷时，如患有慢性病、白血病、淋巴瘤等，器官移植，长期应用 
免疫抑制剂、抗癌药物、放射治疗和放置静脉导管、导尿管等，极易诱发革兰阴性菌感染而导致 
感染性休克。 

【发病机制】 

现在认为，休克是在外因、内因和医源性因素构成的致病网络作用下，机体由全身炎症反应 





综合征 （sms)、 严重败血症发展为多脏器功能不全综合征过程中的急性循环衰竭。 

1. 微循环障碍在休克发生发展过程中，微血管经历痉挛、扩张和麻痹三个阶段。有效循 
环血量减少，回心血量进一步降低，血压明显下降。缺氧和酸中毒更明显。 

2. 免疫炎症反应失控全身或局部感染时，病原体刺激机体细胞（主要是血管内皮细胞、中 
性粒细胞和单核-巨噬细胞)产生多种促炎和抗炎介质，由于促炎/抗炎平衡失调，产生 SIRS 或 
代偿性抗炎反应综合征 （compensated anti-inflammatory response syndrome ， CARS)。 

3. 神经体液、内分泌机制和其他体液介质。 

【临床表现】 

感染性休克的临床 分期： 

1. 休克代偿期以脏器低灌注为主要表现。患者神志尚清，但烦躁焦虑、面色和皮肤苍白、 
口唇和甲床轻度发绀、肢端湿冷。呼吸、心率代偿性增快，血压正常或略低。 

2. 休克失代偿期脏器低灌注进一步加重，患者烦躁或意识不清、面色青灰、四肢厥冷，唇、 
指(趾)端明显发绀，皮肤毛细血管再充盈时间 >3秒，心音低钝，血压下降。 

3. 休克不可逆期患儿表现为血压明显下降、心音极度低钝，常合并肺水肿或 ARDS、DIC、 
肾衰竭、脑水肿和胃肠功能衰竭等多脏器功能衰竭(诊断标准见表 10-3 ) & 

【实验室检查】 

1- 外周血象白细胞计数大多增高，在 (10 〜 30) x 10 9 /L 之间； 中性粒细胞增多伴核左移现 
象。血细胞比容和血红蛋白增髙为血液浓缩的标志。 

2. 病原学检查在抗菌药物治疗前常规进行血液或其他体液、渗出液、脓液培养(包括厌 

氧菌培养)。分离得到致病菌后进行药物敏感试验。 

3. 尿常规和肾功能检查发生肾衰竭时，尿比重由初期的偏高转为低而'固定愈 k 
尿/血肌酐比值>15,尿/血毫渗量之比 <1.5 ,尿钠排泄量 >40mmol/L。 

4. 血液生化及血气分析①血清电解质测定 :血钠 偏低,血钾高低不一，取决于肾功能状 
况。②血清酶测 定:血 清丙氨酸氨基转移酶 （ALT)、 肌酸磷酸激酶 （CPK)、 乳酸脱氢酶同工酶的 
测定可反映组织脏器的损害情况。 

5■血液流变学和有关 DIC 的检查发生 DIC 时，血小板计数进行性降低,凝血酶原时间 
及凝血活酶时间延长、纤维蛋白原减少、纤维蛋白降解产物增多、凝血酶时间延长、血浆鱼精蛋 
白副凝试验 (3P 试验）阳性。 

6.其他心电图、X线检查等可按需进行。 

【诊断】 

中华急诊医学分会儿科组和中华儿科分会急诊组于2006年制订了儿科感染性休克(脓毒 
性休克)诊疗推荐方案。 

1- 感染性休克代偿期（早期）临床表现符合以下6项之中的3项。 

( 1 ) 意识改变:烦躁不安或萎靡、表情淡漠、意识模糊，甚至昏迷、惊厥。 

(2_)皮肤 改变: 面色苍白发灰，唇周，指(趾)发绀，皮肤花纹、四肢凉。如有面色潮红、四肢温 
暖、皮肤干燥为暖休克。 

(3) 心率、脉 搏: 外周动脉搏动细弱,心率、脉搏增快。 

(4) 毛细血管再充盈时间 S3 秒(需除外环境因素影响)。 

(5) 尿量 <l m l/(kg._h) a . 

(6) 代谢性酸中毒(除外其他缺血缺氧及代谢因素)。 

2. 感染性休克失代偿期代偿期临床表现加重伴血压下降，收缩压小于该年龄组第5 
百 '分位 ，或小于该年龄组平均值减2个标准差，即1~12个月 <70mmHg,l-10 岁 <70mmHg+ 
[ 2X 年龄（岁〉 ] ，為 10岁 <90mmHg o 



(1) 暖 休克： 为高动力性休克早期，可有意识改变、尿量减少或代谢性酸中毒等，但面色潮 
红、四肢温暖、脉搏无明显减弱，毛细血管再充盈时间无明显延长。此期容易漏诊，且可很快转 
为冷休克:,心率快、血 m 低、过吱中心静脉压高、心排血量低多为失代偿表魏力 

(2) 冷 休克： 为低动力性休克，皮肤苍白、花纹，四肢凉，脉搏快、细弱，毛细血管再充盈时间 
延长。儿科患密以冷休克为多 

【治疗】 

1. 液体复苏充分液体复苏是逆转病情、降低病死率最关键的措施。需迅速建立2条静脉 
或骨髓输液通道=~条件允许应放置中心静脉导管。 

(1) 第1小时快速输液 ：常用 0.9% 瓴化钠 ，首剂 20 m l/kg，10-20 分钟静脉推注。然后评估 
循环与组织灌注情况（心率、血压、脉搏、毛细血管再充盈时间等)。若循环无明显改善，可再予 
第2剂、第3剂，每次均为 10~20ml/kg, 总超:最多可达 40~60ml/kg。 第1小时输液既要重视 
液量不足，又要注意心肺功能（如肺部啰音、奔马律、肝肿大、呼吸做功增加等)。条件允许应做 
中心静脉压检测。第1小时液体复苏不用含糖液，血糖应控制在正常范围，若有低血糖，可用 
葡萄糖 0.5-1 g/kg 纠正；肖血糖 >ll.lmmol/L(200mg/dl) 时，用胰岛素 0.05U/(kg.h)， 称强化胰岛 
素治疗。 

⑵继续和维持输 液：由 于血液重新分配及毛细血管渗漏等，感染性休克的液体丢失和持续 
低血容量可能持续数 H ，因此要继续补液和维持补液。继续输液可用 1/2-2/3 张液体，可根据 
血电解质测定结果进行调整，6~8小时内输液速度为 5~10ml/(kg.h)。 维持输液用1/3张液体， 
24小时内输液速度为2〜 4ml/(kg.h)，24 小时后根据情况进行调整。在保证通气的前提下，根据 
血气分析结果给予碳酸氢钠，使 pH 达 7.25 即可。可以适当补充胶体液，如血浆等。一般不输血， 
若 HCT<30%, 应酌情输红细胞悬液或鲜血，使 Hb>100g/L。 继续及维持补液阶段也要动态观察 
循环状态，评估液量是否恰当，随时调整输液方案。 

2- 血管活性药物在液体复苏的基础上休克、难以纠正，血压仍低或仍有明显灌注不良表 
现，可考虑使用血管活性药物以提高血压、改善脏^灌注。 

(1) 多巴胺〜 10fxg/(kg：. m i n ) 持续静脉泵注，根据血压监测调整剂量，最大量不宜超过 
20[xg/(kg*min) o 

(2) 肾 卜 •腺素 W.OSdpg/UgTnin) 持续静脉泵注，冷休克或有多巴胺抵抗时首选 e 

(3) 去甲肾I■腺_表:0.05〜 0.：W(k g .mi n ) 持续静脉泵注，暖休克或有多巴胺抵抗时首选 = 对 

的个体差异很大，用药要注意个体化原则 = 若有 a 受沐敏感性 K 岡.出现对去甲 
肾上腺素的抵抗，有条件可试用血赞紧张隶或酸血管加压素，这类药物发挥作用不受 a 受 
体的影响= 

(4) 莨菪类 药物： 主耍有阿托品、山 莨菪碱 (654-2)、东莨菪城。 

(5) 正性肌力药物 ：伴有 心功能障碍.疗效不佳时可使用正性肌力药物：常用多巴酚丁胺 
5~HVg/(k g _min) 持续静脉泵注，根据血压调整剂迓，最大量不宜超过 ^(xgMkg.min)。 对多巴 
酚丁胺抵抗，可用肾上腺素，苒存在儿茶酚胺抵抗，可选用璘酸二酯*抑制剂氨力农，米力农。 

(6) 硝普钠 :心功 能障碍严重且又存在髙外周阻力的患儿.在液体复苏及应用正性肌力药物的 
基础上可使用半衰期短的血管扩张剂.如硝普钠 O.S-Spg/Ug.min), 应从小剂量开始，避光使用> 

在治疗过程中进行动态评估，适时调整药物剂量及药物种类,使血流动力学指标达到治疗 
服 U h >1 , , 'll i] , K I! I I' ), i > 

3. 控制感染和清除病灶病原未明确前使用广谱高效抗生素静脉滴注.同时注意保护肾脏 
功能并及时清除病灶 .. 

4. 肾上腺皮质激素对重症休克疑有肾上腺皮质功能低下(如流行性脑膜炎)， ARDS、 长期 



使用肾上腺皮质激素或出现儿茶酚胺抵抗性休克时可以使用。目前主张小剂量、中疗程。氢化 
可的松 3~5mg/ (kg • d) 或甲泼尼龙 2~3mg/ (kg• d)， 分2~3次给予。 

5. 纠正凝血障碍早期可给予小剂量肝素 SlOpg/kg 皮下或静脉输注(注意肝素不能皮下 
注射)，每6小时1次。若已明确有 DIC， 则应按 DIC 常规治疗。 

6. 其他治疗①保证氧供及通气，充分发挥呼吸代偿作用。可应用 NCPAP， 必要时小婴儿 
更需积极气管插管及机械通气，以免呼吸肌疲劳。儿童肺保护策略与成人相似。②注意各脏器 
功能支持，维持内环境稳定。③保证能量营养供给，注意监测血糖、血电解质。 

【效果评价】 

治疗目标是维持正常心肺功能，恢复正常灌注及血压。①毛细血管再充盈时间 <2 秒; ②夕卜 
周及中央动脉搏动均 正常; ③四肢 温暖; ④意识状态 良好; ⑤血压 正常; ⑥尿董 >lml/(kg-h) 0 
表 10-3 婴儿及儿童系统脏器功能衰竭的诊断标准的建议 (1995 年5月于太原） 

1. 心血管系统 " 

:⑴血压（收缩 压): 婴儿 <40mmHg， 儿童 <50mmHg 或需持续静脉输人药物，如多巴胺 >5^g/( kg_min) 以 
维持上述血压 

(2) 心率 :体温 正常，安静状态，连续测定1分钟，婴儿 <60次/分或 >200次/ 分； 儿童 <50次/分或 
>180次/分 

(3) 心搏骤停 

⑷血清 P H<7.2(PaC0 2 不高于正常值） 

2. 呼吸系统 

(1) 呼吸频 率:体 温正常，安静状态，连续测定1分钟，婴儿<15次/分或 >90次/ 分; 儿童<10次/分或 
>70次/分 

(2) PaC0 2 >65mmHg 

(3) P a O 2 <40mmHg (不吸氧，除外青紫型心脏病） 

(4) 需机械通气(不包括手术后24小时内的患儿） 

⑸ Pa0 2 /Fi0 2 <200mmHg (除外青紫型心脏病） 

3. 神经系统 

⑴ Glasgow 昏迷评分矣7分 
(2) 瞳孔固定、散大(除外药物 影响） 

4. 血液系统 

(1) 急性贫血 危象: Hb<50g/L 
⑵白细胞计数 <2 x 10 9 /L 
⑶血小板计数 <20 x 10 9 /L 

5. 肾脏系统 

⑴血清 BUN>35/7mmol/L(100mg/dl) 

(2) 血清肌野 >176.8|xmol/L(2.0mg/dl) 

(3) 因肾功能不良需透析 

6. 胃肠系统 

(1) 应激性溃疡出血需输血 

(2) 出现中毒性肠麻痹、高度腹胀 

7. 肝脏系统 

总胆红素及 AST 或 LDH 为正常的2倍以上（无溶血)__ 


-\、中毐型细瞎性 術换 

中毒型细菌性痢疾 (bacillary dysentery , toxic type), 以下简称中毒型菌痢，是急性细菌性痢疾 





的危重型。起病急骤，突然高热、反复惊厥、嗜睡、迅速发生休克、昏迷。本型多见于2~7岁健壮 
儿童，病死率高，必须积极抢救= 

【病因和发病机制】 

病原是痢疾杆菌，属于肠杆菌的志贺菌属，分 A、B、C、D 四群(志贺菌、福氏菌、鲍氏菌、宋内 
菌)，我国以福氏志贺菌多见。志贺菌内毒素从肠壁吸收入血后，引起发热、毒血症及急性微循环 
障碍。中毒型菌痢可发生脑水肿甚至脑疝，出现昏迷、抽搐及呼吸衰竭，是中毒型菌痢死亡的主 
要原因。 

【病理】 

中毒型菌痢肠道病变轻微，多见充血、水肿，个别病例结肠有浅表溃疡，但全身病变重，多脏 
器的微血管痉挛及通透性增加，突出的病理改变为大脑及脑干水肿，神经细胞变性及点状出血， 
肾小管上皮细胞变性坏死，部分病例肾上腺充血、皮质出血和萎缩。 

【临床表现】 

潜伏期多数为1〜2天,短者数小时。起病急、发展快，高热可 >40^ (少数不高)，迅速发生 
呼吸衰竭、休克或昏迷，肠道症状多不明显甚至无腹痛与腹泻，也有在发热、排便后2~3天才开 
始发展为中毒型。根据其主要表现又可分为以下3 型： 

1. 休克型（皮肤内脏微循环障碍型）主要表现为感染性休克。见感染性休克章节。 

2. 脑型（脑微循环障碍型）因脑缺氧、水肿而发生反复惊厥、昏迷和呼吸衰竭。早期有嗜 
睡、呕吐、头痛、血压偏高，心率相对缓慢。随病情进展，很快进入昏迷、频繁或持续惊厥阶段。 
瞳孔大小不等、对光反射消失，呼吸深浅不匀、节律不整，甚至呼吸停止。此型较严重，病死率高。 

3. 肺型（肺微循环障碍型）又称呼吸窘迫综合征，以肺微循环障碍为主，常在中毒型痢疾 
脑型或休克型基础上发展而来，病情危重，病死率高。 

4. 混合型上述2型或3型同时或先后出现，是最为凶险的一种，病死率很高。 

严重病例常合并 DIC、 肾衰竭，偶可合并溶血尿毒综合征。 

[实验室检查] 

1. 大便常规病初可正常，以后出现脓血黏液便，镜检有成堆脓细胞、红细胞和吞噬细胞。 

2. 大便培养可分离出痢疾杆菌。 

3. 外周血象白细胞总数多增高至 (10 〜 20)xl0 9 /L 以上。中性粒细胞为主，并可见核左移。 
当有 DIC 时，血小板明显减少。 

4. 免疫学检测目前已有应用荧光物质标记的痢疾杆菌特异性多价抗体来检测大便标本 
中的致病菌，方法各异，都较快速，但特异性有待进一步提高。 

5. 特异性核酸检测采用核酸杂交或 PCR 可直接检查粪便中的痢疾杆菌核酸，具有灵敏 
度高、特异性强、快速简便等优点。 

【诊断和鉴别诊断】 

2 〜 7岁健壮儿童，夏秋季节突起高热，伴反复惊厥、脑病和(或)休克表现者，均应考虑中毒 
型菌痢，可用肛拭子或灌肠取粪便镜检，有大量脓细胞或红细胞可初步确诊。本病应注意与高 
热惊厥、流行性乙型脑炎等疾病相鉴别。 

【治疗】 

病情凶险，必须及时抢救。 

1 . 降温止惊可综合使用物理、药物降温或亚冬眠疗法。惊厥不止者，可用地西泮 0.3mg/kg 
静脉注射(每次最大剂量矣 10mg); 或用水合氯醛40〜 60nig/kg 保留 灌肠; 或肌内注射苯巴比妥钠， 
每次5〜 10mg/kg。 

2. 感染性休克的治疗参照感染性休克章节。 

3. 防治脑水肿和呼吸衰竭保持呼吸道通畅，给氧。首选20%甘露醇降颅压，剂量为每次 




米松。若出现呼吸衰竭应及早使用呼吸机。 

4. 抗菌治疗为迅速控制感染,通常选用两种痢疾杆菌敏感的抗生素静脉滴注。因近年来 
对氨苄西林、庆大霉素等耐药的痢疾杆菌菌株日益增多，故可选用阿米卡星、第三代头孢菌素、 
含有酶抑制剂的第三代头孢菌素和碳青霉烯类等药物。 


第三节结核病 
一、概 述 

结核病 (tuberculosis) 是由结核分枝杆菌引起的慢性感染性疾病。全身各个脏器均可受 
累,但以肺结核最常见。近年来，结核病的发病率有上升趋势。多药耐药性结核分枝杆菌菌株 
(MDR-TB) 的产生已成为防治结核病的严重问题。 

【病因】 

结核分枝杆菌属于分枝杆菌属，具抗酸性，为需氧菌,革兰染色阳性，抗酸染色呈红色。分 
裂繁殖缓慢，在固体培养基上需4~6周才出现菌落。结核分枝杆菌可分为4型 ：人型 、牛型、鸟 
ffl 和鼠型，对人类致病的主要为人型和牛型，其中人型是人类结核病的主要病原体。 

【流行病学】 

^ - 传染源开放性肺结核 （ open pulmonary tuberculosis) 患者是主要的传染源，正规化疗 
2-4 周后,随着痰菌排量减少而传染性降低。 

2. 传播途径呼吸道为主要传染途径，小儿痕人 带结核 分枝.杆菌的飞沫或尖埃后'即对引起 
感染，形成肺部原发病灶^少数经消化道传染者，产生咽部或肠道原发 病灶; 经皮肤或胎盘传染 
静; & 

3 -易感人群生活贫困、居 住扼挤 、营养不良、社会经济.落后等是人群结核病高发的原因。 
新生儿对结核分枝杆菌非常易感 = 儿童发病与否主要取决于： 

(1) 结核分枝杆菌的毒力及数量。 

(2) 机体抵抗力的强弱：患麻疹、百日咳及白血病、淋巴瘤或艾滋病等小儿免疫功能受抑制 
和接受免疫抑制剂治疗者尤其好发结核病。 

(3) 遗传 因素: 与本病的发生有一定关系。单卵双胎儿结核病的一致性明显高于双卵双胎 
亚洲人种（主要为菲 律宾） 发病率最高，白种人 最低; 身材瘦长者较矮胖者易感。另外，经研 

究发现组织相容性抗原 （HLA) 与结核病密切相关，特别是有 HLA-BW35 抗原者发生结核病的危 
险性比一般小儿高 7 倍， 

【发病机制】 

小儿初次接触结核分枝杆菌后是否发展为结核病，主要与机体的免疫力、细菌的毒力和数 
量有关,尤其与细胞免疫力强弱相关。机体在感染结核分枝杆菌后,在产生免疫力的同时，也产 
生变态反应，均为致敏 T 细胞介导，是同一细胞免疫过程的两种不同表现。 

1. 细胞介导的免疫反应巨噬细胞吞噬和消化结核分枝杆菌，并将特异性抗原传递给辅助 
T 淋巴细胞 （CD4* 细胞), R 噬细胞（主要为树突状细胞）分泌 IL-12, 诱导 CD4* 细胞向 TH, 细胞 
极化，分泌和释放 .IFN-7。IFN-7 增强细胞毒性 T 淋巴细胞 （CTL、CD8* 细胞）和自然杀伤 （NK) 
细胞的活性。上述细胞免疫反应可最终消灭结核分枝杆菌，但亦可导致宿主细胞和组织破坏。 
当细胞免疫反应不足以杀火结核分枝杆菌时,结核分枝杆菌尚可通过 K 噬细胞经淋巴管扩散到 
淋 E 结。 

2. 迟发型变态反应是宿主对结核分梭杆菌及其产物的超常免疫反应，亦由 T 细胞介导. 



以巨噬细胞为效应细胞。由于迟发型变态反应的直接和间接作用，引起细胞坏死及干酪样改变， 
甚至形成空洞。 

感染结核分枝杆菌后机体可获得免疫力，90%可终生不 发病; 5%因免疫力低下当即 
发病，即为原发性肺结核。另5%仅于日后机体免疫力降低时才发病，称为继发性肺结核， 
是成人肺结核的主要类型。初染结核分枝杆菌，除潜匿于胸部淋巴结外，亦可随感染初 
期菌血症转到其他脏器，并长期潜伏，成为肺外结核 (extra-pulmonary tuberculosis) 发病 
的来源。 

【诊断】 

力求早期诊断。包括发现病灶，确定其性质、范围和是否排菌，并确定其是否活动，以作为 
预防和治疗的根据。 

1. 病史 

(1) 中毒 症状: 有无长期低热、轻咳、盗汗、乏力、食欲减退、消瘦等。 

(2) 结核病接触 史：应 特别注意家庭病史，肯定的开放性结核病接触史对诊断有重要意义， 
年龄越小，意义越大。 

(3) 接 种史: 接种卡介苗可以提高对结核病的抵抗力，应仔细检查患儿左上臂有无卡介苗接 
种后的瘢痕。 

(4) 有无急性传染 病史: 特别是麻疹、百日咳等可使机体免疫功能暂时降低，致使体内隐伏 
的结核病灶活动、恶化，或成为感染结核病的诱因。 

(5) 有无结核过敏 表现: 如结节性红斑、疱疹性结膜炎等。 

2. 结核菌素试验 

(1) 结核菌素试验 :小儿 受结核分枝杆菌感染4~8周后结核菌素试验即呈阳性反应。结核 
菌素试验属于迟发型变态反应。硬结平均直径不足 5mm 为阴性， 5~9mm 为阳性（+)， 10~19mm 
为中度阳性（++)， ^20mm 为强阳性（+++)，局部除硬结外，还有水肿、破溃、淋巴管炎及双圈反应 
等为极强阳性（++++)。 

若患儿结核变态反应强烈，如患疱疹性结膜炎、结节性红斑或一过性多发性结核过敏性关 
节炎等，宜用1个结核菌素单位的 PPD 试验，以防局部的过度反应及可能的病灶反应。 

(2) 临床意义 

1 ) 阳性反应 见于: ①接种卡介 苗后; ②年长儿无明显临床症状，仅呈一般阳性反应，表示曾 
感染过结核分枝 杆菌; ③婴幼儿，尤其是未接种卡介苗者，阳性反应多表示体内有新的结核病 
灶，年龄越小，活动性结核可能性 越大; ④强阳性反应者，表示体内有活动性结核病;⑤由阴性反 
应转为阳性反应，或反应强度由原来小于 10mm 增至大于 lOmni， 且增幅超过 6mm 时，表示新近 
有感染。 

接种卡介苗后与自然感染阳性反应的主要区别见表10_4。此外，非结核分枝杆菌感染也可 
致 PPD 皮试阳性。 



3. 实验室检查 

(1) 结核分枝杆菌 检查: 从痰液、胃液(婴幼儿可抽取空腹胃液)、脑脊液、浆膜腔液中找到结 
核分枝杆菌是重要的确诊手段。 

(2) 免疫学诊断及分子生物学诊断 

1) 酶联免疫吸附试验 （ELISA): 用于检测结核病患者的血清、浆膜腔液、脑脊液等的抗结核 
分枝杆菌抗体。 

2) 分子生物学 方法: 如核酸杂交、聚合酶链反应 （PCR) 能快速检测标本中结核分枝杆菌核 
酸物质。 

(3) 血沉: 多增快，反映结核病的活动性。 

4. 结核病的影像学诊断 

(1) X线 :除正 前后位胸片外，同时应摄侧位片。可检出结核病的病灶范围、性质、类型、活 
动或进展情况。重复检查有助于结核与非结核疾患的鉴别，亦可观察治疗效果。 

⑵ CT: 胸部 CT 对肺结核的诊断及鉴别诊断很有意义，有利于发现隐蔽区病灶。特别是高 
分辨薄切 CT, 可显示早期 (2 周内）粟粒性肺结核，多 4mm 的肺门纵隔淋巴结。淋巴结的钙化显 
示率也高于X线。 

5. 其他辅助检查 

(1) 纤维支气管镜检查 :有助 于支气管内膜结核及支气管淋巴结结核的诊断。 

(2) 周围淋巴结穿刺液涂片 检查: 可发现特异性结核改变，如结核结节或干酪样坏死，有助 
于结核病的诊断和鉴别诊断。 

(3) 肺穿刺活体组织检查或胸腔镜取肺活体组织 检查: 病理和病原学检查，对特殊疑难病例 
确诊有帮助。 

【治疗】 

1_ —般治疗注意营养，选用富含蛋白质和维生素的食物。有明显结核中毒症状及高度衰 
弱者应卧床休息。居住环境应阳光充足，空气流通。避免传染麻疹、百日咳等疾病。一般原发 
型结核病可在门诊治疗，但要填报疫情，治疗过程中应定期复查随诊。 

2 - 抗结核药物治疗目的是 :①杀 灭病灶中的结核分枝 杆菌; ②防止血行播散。治疗原则 
为:① 早期 治疗; ②适宜 剂量; ③联合 用药; ④规律 用药; ⑤坚持 全程; ⑥分段治疗。 

(1) 目前常用的抗结核药物可分为 两类： 

1 ) 杀菌 药物: ①全杀 菌药: 如异烟肼 （isoniazkl,INH) 和利福平 （rifampin, RFP); ②半杀 菌药： 
如链霉素 （streptomycin，SM) 和 n 比嗓酰胺 （pyrazinamide，PZA )。 

2) 抑菌 药物: 常用者有乙胺丁醇 (ethamhutd ， ELB) 及乙硫异烟胺 （ethionamide,ETH)。 

(2) 针对耐药菌株的几种新型抗结核 药物： 

_ D 老药的复合剂 型:如 利福平和异烟肼合剂 （rifamate) (内含 RFP 300mg 和 INH 150mg); 利 
福平+吡嗪酰胺+异烟胼合剂（卫非特， rifater) (内含 RFP、PZA、INH) 等。 

2) 老药的衍生 物:如 利福喷丁。 

3) 新的化学 制剂: 如帕司烟肼(力排肺疾， Dipasic) 0 

(3) 抗结核药的使用 :见表 10-5o 



疗程9~12个月。 

2) 两阶段疗法 :用于 活动性原发型肺结核、急性粟粒性结核病及结核性脑膜炎。①强化治 
疗阶段 :联用 3~4种杀菌药物。目的在于迅速杀灭敏感菌及生长繁殖活跃的细菌与代谢低下的 
细菌，防止或减少耐药菌株的产生，为化疗的关键阶段。在长程化疗时，此阶段一般需3~ 4 个月； 
短程化疗时此阶段一般为2个月。②巩固治疗阶段 :联用 2种抗结核药物，目的在于杀灭持续 
存在的细菌以巩固疗效，防止复发。在长程化疗时，此阶段可长达12~18个月；短程化疗时，此 
阶段一般为4个月。 

3) 短程疗 法：为 结核病现代疗法的重大进展，直接监督下服药与短程化疗是世界卫生组织 
(WHO) 治愈结核病患者的重要策略。短程化疗的作用机制是快速杀灭机体内处于不同繁殖速 
度的细胞内、外的结核分枝杆菌，使痰菌早期转阴并持久阴性，且病变吸收消散快，远期复发少。 
可选用以下几种个月短程化疗方 案:① 2HRZ/4HR (数字为月数，以下 同); ② 2SHRZ/4HR; 
③ 2EHRZ/4HR。 若无 PZA, 则将疗程延长至9个月。 

【预防】 

1. 控制传染源结核分枝杆菌涂片阳性患者是小儿结核病的主要传染源，早期发现及合理 
治疗结核分枝杆菌涂片阳性患者，是预防小儿结核病的根本措施。 

2. 普及卡介苗接种卡介苗接种是预防小儿结核病的有效措施。目前我国计划免疫要求 
在全国城乡普及新生儿卡介苗接种。 

下列情况禁止接种卡 介苗: ①先天性胸腺发育不全症或严重联合免疫缺陷病 患者; ②急性 
传染病恢 复期; ③注射局部有湿疹或患全身性皮 肤病; ④结核菌素试验阳性。 

3. 预防性抗结核治疗 

(1) 目的: ①预防儿童活动性肺 结核; ②预防肺外结核病 发生; ③预防青春期结核病复燃。 

(2) 适应 证:① 密切接触家庭内开放性肺结 核者; ②3岁以下婴幼儿未接种卡介苗而结核菌 
索试验阳 性者; ③结核菌素试验新近由阴性转为阳 性者; ④结核菌素试验阳性伴结核中毒症状 
者; ⑤结核菌素试验阳性，新患麻疹或百日咳 小儿; ⑥结核菌素试验阳性小儿需较长期使用糖皮 
质激索或其他免疫抑制剂者， 




(3) 方法 :INH 毎日 10mg/kg (在 300mg/d), 疗程6~9 个月； 或 INH 每日 10mg/kg (在 300mg/d) 
联合 RFP 每日 10mg/kg (: S300mg/d), 疗程3个月。 

'、原发型肺结核 

原发型肺结核 (primary pulmonary tuberculosis) 是原发性结核病中最常见者，为结核分枝 
杆菌初次侵人肺部后发生的原发感染，是小儿肺结核的主要类型，占儿童各型肺结核总数的 
85. 3 %。原发型肺结核包括原发综合征 （primary complex) 和支气管淋巴结结核。前者由肺原发 
病灶、局部淋巴结病变和两者相连的淋巴管炎 组成; 后者以胸腔内肿大淋巴结为主。肺部原发 
病灶或因其范围较小，或被纵隔影掩盖,X线片无法査出，或原发病灶已经吸收,仅遗留局部肿 
大的淋巴结，故在临床上诊断为支气管淋巴结结核。此两者并为一型，即原发型肺结核。 

【病理】 

肺部展发病灶多位于右侧，肺上叶底部和下叶的上部，近胸膜处。基本病变为渗出、增殖、 
坏死。 渗出性病变以炎症细胞、单核细胞及纤维蛋白为主要 成分; 增殖性改变以结核结节及结 
核性肉芽肿 为主; 坏死的特征性改变为干酪样改变，常出现于渗出性病变中。结核性炎症的主 
要特征是上皮样细胞结节及朗格汉斯细胞。 

典型的原发综合征呈“双极”病变,即一端为原发病灶,一端为肿大的肺门淋巴结、纵隔淋巴 
结。由于小儿机体处于高度过敏状态,使病灶周围炎症广泛，原发病灶范围扩大到一个肺段甚 
至 一叶。 小_儿年龄越小,此种大片性病变越明显。引流淋巴结肿大多为单侧,但亦有对侧淋巴 
结受累者。 

【临床表现】 

症状轻重不一。轻者可无症状 ，一 般起病缓慢，可有低热、食欲不振、疲乏.盗汗等结核中毒 
症状，多见于年龄较大儿童。婴幼儿及症状较重者可急性起病，高热可达到 39~40<C， 但一•般情 

好,与发热不相称，持续 2-3 周后转为低热，并伴结核中毒症状，干咳和轻度呼吸困难是最 
常见的症状。婴儿可 表现为 体重不增或生长发育障碍。部分高度过敏状态小儿可出现眼疱疹 
性结膜炎、皮肤结节性红斑和(或)多发性一过性关节炎。当胸内淋_0结高度肿大时，可产生一 
系列压迫症状 :压迫 气管分叉处可出现类似百日咳样痉挛性 咳嗽; 压迫支气管使其部分阻塞时 
可引起 喘鸣; 压迫喉返神经可致 声嘶; 压迫静脉可致胸部一侧或双侧静脉怒张。 

体格检査可见周围淋巴结不同程度肿大。肺部体征可不明显，与肺内病变不一致。胸片虽 
巾到重度肺结核病变者, 50% 以上可无体征。如原发病灶较大，叩诊呈浊音，听诊呼吸音减低或 
有少许干湿喫音。婴儿可伴肝肿大。 

【诊断和鉴别诊断】 

应结合病史、临床表现、实验室检査、结核菌素试验及肺部影像学进行综合分析。 

1. 原发综合征肺内原发灶大小不一。局部炎性淋巴结相对较大而肺部的初染灶相对较 
小是原发性肺结核的特征。婴幼儿病灶范围较广，可占据一肺段甚至一 肺叶; 年长儿病灶周围 
炎症较轻，阴影范围不大，多呈小圆形或小片状影。部分病例可见局部胸膜病变。小儿原发型 
肺结核在X线胸片上呈现典型哑铃状双极影者已少见。 

2. 支气管淋巴结结核是小儿原发型肺结核X线胸片最为常见者。分3种类型 :①炎症型： 
足现从肺 I' j 向外扩展的密度增卨阴影，边缘投糊，此为肺 I'i 部肿大淋巴结 W 影; ②结节 型：表 
为肺门区域圆形或卵圆形致密阴影，边缘清楚，突向肺野;③微 小型: 其特点是肺纹理紊乱，肺门 
形态异常，肺门周围呈小结节状及小点片状模糊阴影。 

3. CT 扫描在显示小的原发灶、淋巴结肿大.胸膜改变和空洞方面优于X线检查。对 M 
沴原发综合征但胸部平片正常的病例有助于诊断。也可发现由于肿大淋巴结迫或淋巴结 -i 
气管瘘⑴起的气管或支气管狭窄、扭曲、肺不张。增强扫描后淋巴结周围有坏形强化，中心因干 



酪样坏死呈低密度： 

4. 纤维支气管镜检查结核病变茲延至支气管内造成支气管结核，纤维支气管镜检查可 
见到以下病 变:① 肿大淋巴结压迫支气管致管腔狭窄，或与支气管壁粘连固定，以致活动受限； 
②黏膜充血、水肿、溃疡或肉 芽肿; ③在淋巴结穿孔前期，可见突人支气管腔的 肿块; ④淋巴结穿 
孔形成淋 巴结- 支气管瘘，穿孔口呈火山样突起，色泽红而有干酪样物质排出。 

本病应与上呼吸道感染、支气管炎、百日咳、风湿热、伤寒、各种肺炎、支气管异物、支气管扩 
张、纵隔良恶性肿瘤相鉴别。 

【治疗】 

一般治疗及治疗原则见总论。抗结核药物的应用 如下： 

1. 无明显症状的原发型肺结核选用标准疗法，每日服用 INH、RFP 和(或） EMB， 疗程 
9 〜 12个月。 

2. 活动性原发型肺结核宜采用直接督导下短程化疗 （DOTS)。 强化治疗阶段宜用3~4 
种杀菌药 :INH、RFP、PZA 或 SM，2~3 个月后以 INH、RFP 或 EMB 巩固维持治疗。常用方案为 
2HRZ/4HRo 


: .、急性粟粒性肺结核 


急性粟粒性肺结核 (acute miliary tuberculosis of the lungs), 或称急性血行播散性肺结核，是结 
核分枝杆菌经血行播散而引起的肺结核，常是原发综合征发展的后果，主要见于小儿时期，尤其 
是婴幼儿。据北京儿童医院1966年对235例急性粟粒性肺结核患儿分析，3岁以下占59.1%， 
而1岁以内者占30.6%。年龄幼小，患麻疹、百日咳或营养不良日寸，机体免疫力低下，特别是 HIV 
感染，易诱发本病。婴幼儿和儿童常并发结核性脑膜炎。 

【病理】 

多在原发感染后3~6个月以内发生。由于婴幼儿免疫功能低下，机体处于高度敏感状态， 
感染结核分枝杆菌后，易形成结核分枝杆菌血症。当原发病灶或淋巴结干酪样坏死发生溃破时， 
则大量细菌由此侵人血液，引起急性全身粟粒性结核病，可累及肺、脑膜、脑、肝、脾、肾、心、肾上 
腺、肠、腹膜、肠系膜淋巴结等。播散到上述脏器中的结核分枝杆菌在间质组织中形成细小结节。 
在肺中的结核结节分布于上肺部多于下肺部，为灰白色半透明或淡黄色不透明的结节，如针尖 
或粟粒一般，约1〜 2mm 大小。显微镜检查示结核结节由类上皮细胞、淋巴细胞和朗格汉斯细胞 
加上中心干酪坏死性病灶组成。 

【临床表现】 

起病多急骤，婴幼儿多突然高热 (39~40t ) ，呈稽留热或弛张热，部分病例体温可不太高，呈 
规则或不规则发热，常持续数周或数月，多伴有寒战、盗汗、食欲不振、咳嗽、面色苍白、气促和发 
绀等。肺部可闻及细湿啰音而被误诊为肺炎。约50%以上的患儿在起病时就出现脑膜炎征象， 
部分患儿伴有肝脾以及浅表淋巴结肿大等。 

6个月以下婴儿粟粒性结核的特点为发病急、症状重而不典型，累及器官多，特别是伴发结 
核性脑膜炎者居多，病程进展快，病死率高。 

全身性粟粒性结核患者的眼底检查可发现脉络膜结核结节，后者分布于视网膜中心动脉分 
支周围。 

【诊断与鉴别诊断】 

诊断主要根据结核接触史、临床表现、肝脾肿大及结核菌素试验阳性，可疑者应进行细菌学 
检查、血清抗结核分枝杆豳抗体检测与胸部线摄片。胸部X线摄片常对诊断起决定性作用，早 
期因粟粒阴影细小而不易查出。至少在起病2〜3周后胸部摄片方可发现大小一致、分布均匀的 
粟粒状阴影，密布于两侧肺野。肺部 CT 扫描可见肺影显示大小、密度、分布一致的粟粒影，部分 



病灶有融合。 

临床上应与肺炎、伤寒、败血症、朗格汉斯组织细胞增生症、肺含铁血黄素沉着症及特发性 
肺间质疾病等相鉴别。 

【治疗】 

一般支持疗法见原发型肺结核。早期抗结核治疗甚为重要。 

1. 抗结核药物目前主张将抗结核治疗的全疗程分为两个阶段进行，即强化抗结核治疗阶 
段及维持治疗阶段,此方案可提高疗效。前者于治疗开始时即给予强有力的四联杀菌药物，如 
INH、RFP、PZA 及 SM。 开始治疗越早，杀灭细菌的效果越好,以后产生耐药菌的机会越小，此法 
对原发耐药病例亦有效。 

2. 糖皮质激素有严重中毒症状及呼吸困难者，在应用足量抗结核药物的同时，可用泼尼 
松 l~2mg/(kg'd), 疗程 1~2个月。 

【预后】 

病情多急重，但若能早期诊断和彻底治疗仍可治愈。如延误诊断和治疗，则可导致死亡。 

四、结核性脑膜炎 

结核性脑膜炎 （tuberculous meningitis), 是小儿结核病中最严重的类型。常在结核原发感染 
©1 年以内发生，尤其在初染结核3~6个月最易发生。多见于3岁以内婴幼儿，约占60%。自 
普及卡介苗接种和有效抗结核药物应用，以来，本病的发病率较过去明显降低，预后有很大改进， 
但若诊断不及时和治疗不当，病死率及后遗症的发生率仍较高，故早期诊断和合理治疗是改善 
本病预后的关键。 

[发麵制] 

结核性脑膜炎常为全身性_粟粒性结核病的一部分，通过血行播散而来。婴幼儿中枢神经系 
统发育不成熟、血脑屏障功能不完善、免疫功能低下与本病的发生密切相关。结核性脑膜炎亦_ 
可由脑实质或脑膜的结核病灶溃破，结核分枝杆菌进人蛛网膜下腔及脑脊液中所致。偶见脊椎、 
烦骨或中耳与乳突的结核灶直接蔓延侵犯脑膜。 

[病理] 

^脑膜病变软脑膜弥漫充血、水肿、炎症渗出，并形成许多结核结节。蛛网膜下腔大量炎 
症渗出物积聚，因重力关系、脑底池腔大、脑底血管神经周围的毛细血管吸附作用等，使炎症渗 
出物易在脑底诸池聚集。渗出物中可见上皮样细胞、朗格汉斯细胞及干酪样坏死。 

2. J 亩神经损害浆液纤维蛋白渗出物波及脑神经鞘，包围挤压脑神经引起脑神经损害，常 
见面神经 '舌下神经、动眼神经、展神经障碍的临床症状。 

3. 脑部血管病变在早期主要为急性动脉炎，病程较长者，增生性结核病变较明显,可见栓 
塞性动脉内膜炎,严重者可引起脑组织梗死、缺血、软化而致偏瘫。 

4 '脑实质病变炎症可基延至脑实质，或脑实质原已有结核病变，可致结核性脑膜脑炎。 
少数病例脑实质内有结核瘤。 

5. 及室管膜炎室管膜及脉络丛受累，出现脑室管膜炎。如室管膜或脉络丛结核病 
变使一侧或双侧室间孔粘连狭窄，可出现一侧或双侧脑室扩张。脑底部渗出物机化、粘连、堵塞， 
使脑脊液循环受阻,可导致脑积水。 

6. 脊髓病变有时炎症蔓延至脊膜、脊髓及脊神经根，脊膜肿胀、充血、水肿和粘连.蛛网膜 
下腔完全闭塞。 

[ 临床表现！ 

典型结核性脑膜炎起病多较缓慢。根据临床表现，病程大致可分为3期。 

1. 早期（前驱期）约1~2周，主要症状为小儿性格改变，如少言，懒动、易倦、烦躁，易怒等。 



可有发热、食欲不振、盗汗、消瘦、呕吐、便秘(婴儿可为腹泻)等。年长儿可自诉头痛,多轻微或 
非持 续性; 婴儿则表现为蹙眉皱额,或凝视、嗜睡，或发育迟滞等。 

2. 中期(脑膜刺激期）约1~2周.因颅内压增高致剧烈头痛、喷射性呕吐、嗜睡或烦躁不安、 
惊厥等。出现明显脑膜刺激征。幼婴则表现为前囟膨隆、颜缝裂开。此期可出现脑神经障碍， 
最常见者为面神经擁澳，其次为动眼神经和展神经瘫痪。部分患儿出现脑炎症状及体征，如定 
向、运动和（或）语言障碍 = 眼底检查可见视乳头水肿、视神经炎或脉络膜粟粒状结核结节。 

3. 晚期（昏迷期）约周，以上症状逐渐加重，由意识朦胧，半昏迷继而昏迷。阵挛性或 
强直性惊厥频繁发作。患儿极度消瘦，呈舟状腹。常出现水、电解质代谢紊乱。最终因颅内压 
急剧增高导致脑疝，致使呼吸及心血管运动中枢麻痹而死亡。 

不典型结核性脑膜炎的表现 为:① 婴幼儿起病急，进展较快，有时仅以惊厥为 主诉; ②早期 
出现脑实质损害者，可表现为舞蹈症或精神 障碍; ③早期出现脑血管损害者，可表现为肢体瘫 
痪; ④合并脑结核瘤者可似颅内肿瘤表现;⑤当颅外结核病变极端严重时,可将脑膜炎表现掩盖 
而不易识别;⑥在抗结核治疗过程中发生脑膜炎时，常表现为顿挫型。 

【诊断】 

早期诊断主要依靠详细的病史询问、周密的临床观察及对本病高度的瞥惕性，综合资料全 
面分析，最可靠的诊断依据是脑脊液中査见结核分枝杆菌。 

1. 病史①结核接触史 :大多 数结核性脑膜炎患儿有结核接触史，特别是与家庭内开放性 
肺结核患者接触史，对小婴儿的诊断尤有 意义; ②卡介苗接种史:绝大多数患儿未接种_过卡介 
苗; ③既往结核 病史： 尤其是1年内发现结核病又未经治疗者，对诊断颇有 帮助; ④近期急性传 
染病史:如麻疹、百 jJ 咳等常为结核病恶化的诱因。 

2. 临床表现凡_有上述病史的患儿出现性格改变、头痛、不明原因的呕吐、嗜睡或烦躁不安 ■ 
相交替及顽固性便秘时，即应考虑本病的可能。眼底检查发现有脉络膜粟粒结节对诊断有帮助。 

3. 脑脊液检查对本病的诊断极为重要。 

常规检查:脑脊液压力增高，外观无色透明或呈毛玻璃样，蛛网膜下腔阻塞时，可呈黄色，静 
置 12-2 4 小时后，脑脊液中可有蜘蛛网状薄膜形成，取之涂片进行抗酸染色，结核分枝杆菌检 
出率较高。白细胞数多为 (50-500)x 10九,分类以淋巴细胞为主，但急性进展期，脑膜新病灶或 
结核瘤破溃时，白细胞数可 >1000xl0 6 /L, 其中1/3的病例分类以中性粒细胞为主。糖和氯化 
物均降低为结核性脑膜炎的典型改变。蛋白量增高 ，一 般多为 1.0~3.0g/L, 椎管阻塞时可高达 
40~50g/L。 脑脊液改变不典型者需重复检査，动态观察变化。脑脊液 (5-10ml) 沉淀物涂片抗酸 
染色镜检阳性率可达30%。 

4. 其他检查 

(1) 结核分枝杆菌抗原检 测：以 ELISA 法检测脑脊液结核分枝杆菌抗原,是敏感、快速诊断 
结核性脑膜炎的辅助方法。 

⑵抗结核抗体测 定：以 ELISA 法检测结核性脑膜炎患儿脑脊液 PPD-IgM 抗体和 PPD-IgG 
抗体，其水平常高于血清中的水平。 PPD-IgM 抗体于病后2〜4天开始出现,2周达高峰，至8周 
时基本降至正常，为早期诊断依据 之一; 而 PPD-IgG 抗体于病后2周起逐渐上升，至6周达高峰， 
约在12周时降至正常。 

(3) 腺苷脱氨酶 (arienosine deaminase, ADA) 活性测定: ADA 主要存在于 T 细胞中，有 
63% 〜 100%的结核性脑膜炎患者脑脊液 ADA 增高 （>9U/L),ADA 在结核性脑膜炎发病1个月内 
明显增高，治疗3个月后明显降低，为一简单、可靠的早期诊断方法。 

M) 结核菌素试验 ：阳性 对诊断有帮助，但高达50%的患儿可呈阴性反应。 

(5) 脑脊液结核分枝杆菌 培养: 是诊断结核性脑膜炎可靠的依据 

⑹聚合酶链反应 （PCR): .应用 PCR 技术在结核性脑膜炎患儿脑脊液中扩增出结核分枝杆 




最常见的并发症为脑积水、脑实质损害、脑出血及脑神经障碍。其中前3者是导致结核性 
脑膜炎死亡的常见原因。严重后遗症为脑积水、肢体瘫痪、智能低下、失明、失语、癫痫及尿崩症 
等。晚期结核性脑膜炎发生后遗症者约占2/3,而早期结核性脑膜炎后遗症甚少。 

[治疗] 

应抓住抗结核治疗和降低颅高压两个重点环节。 

1. 一般疗法应卧床休息，细心护理，对昏迷患者可予鼻饲或胃肠外营养，以保证足够热 
量。应经常变换体位，以防止压疮和坠积性肺炎。做好眼睛、口腔、皮肤的清洁护理。 

2- 抗结核治疗联合应用易透过血脑屏障的抗结核杀菌药物，分阶段治疗。 

⑴强化治疗阶 段:联 合使用 INH、RFP、PZA 及 SM。 疗程3~4个月，其中 INH 每日 l 5 ~ 2 5mg/kg， 
RFP 每日 l(M5mg/kg(<450mg/d)，PZA 每日 20~30mg/kg(<750mg/d), SM 每日 15〜 20mg/kg( <750mg/d) o 
开始治疗的1〜2周，将 INH 全日量的一半加入10%葡萄糖中静脉滴注，余量口服，待病情好转 
后改为全日量口服。 

⑵巩固治疗阶 段:继 续应用 INH、RFP 或 EMB。RFP 或 EMB 9〜12个月。抗结核药物总疗 
程不少于12个月，或待脑脊液恢复正常后继续治疗6个月。早期患者采用9个月短程治疗方 
案 ( 3 HRZS/6HR) 有效。 

3. 降低颅高压最早于10天即可出现，故应及时控制颅内压，措施如下： 

(1) 脱水剂 :常用 20%甘露醇，一般剂量为每次 0.5~1.0g/kg， 于30分钟内快速静脉注入，4~6 
小时1次，脑疝时可加大剂量至每次 2g/kg 。 2〜3日后逐渐减量，7~10日后停用。 

⑵利尿 剂：乙 酰唑胺 （diamox) —般于停用甘露醇前1~2天加用该药，每日 20~40mg/kg 
(<0.75g/d) 口服，根据颅内压情况，可服用1〜 3 个月或更长时间，每日服或间歇服（服4日，停 
3曰) 0 

(3) 侧脑室穿刺引流 :适用 于急性脑积水而其他降颅压措施无效或疑有脑疝形成时。引流 
量根据脑积水严重程度而定，—般每日 50~200ml， 持续引流时间为周。冇室管膜炎时可予 
侧脑室内注药。特别注意防止继发感染。 

(4) 腰椎穿刺减压及鞘内注药:适应 证为: ①颅内压较高，应用肾上腺皮质激素及甘露醇效 
果不明显，但不急需做侧脑室引流或没有做侧脑室引流的条 件者; ②脑膜炎症控制不好以致颅 
内压难于控 制者; ③脑脊液蛋白量 > 3 .0g/Lo 方法 为:根 据颅内压情况，适当放出一定量脑脊液 
以减轻颅 内压; 3岁以上每次注入 inh 20~50mg 及地塞米松 2mg，3 岁以下剂量减半，开始为 
每曰1次，1周后酌情改为隔日1次、1周2次及1周1次。2~4周为1疗程。 

(5) 分流手术 :若由 于脑底脑膜粘连发生梗阻性脑积水时，经侧脑室引流等难以奏效，而脑 
脊液检查已恢复正常，为彻底解决颅高压问题，可考虑做侧脑室小脑延髓池分流术。 

4_糖皮质激素能抑制炎症渗出，从而降低颅内压，可减轻中毒症状及脑膜刺激症状， 
有利于脑脊液循环，并可减少粘连，从而减轻或防止脑积水的发生，是抗结核药物有效的辅助 
疗法，早期使用效果好。一般使用泼尼松，每日 l~2mg/kg(<45mg/d)，l 个月后逐渐减量，疗程 



(2) 水、电解质紊乱的 处理: ①稀释性低钠 血症: 由于下丘脑视上核和室旁核受结核炎症渗 
出物的刺激,使垂体分泌抗利尿激索增多，导致远端肾小管重吸收水增力 n, 造成稀释性低钠血 
症。如水潴留过多，可致水中毒，出现尿少、头痛、频繁呕吐、反复惊厥甚至昏迷。治疗宜用3% 
氯化钠液静脉滴注，每次 6~12ml/kg. 可提高血钠 5-lOmmolA., 同时控制人水量。②脑性失盐综 
合 征:结 核性脑膜炎患儿可因间脑或中脑发生损害，调节醛固酮的中枢失灵.使醛固酮分泌减 
少; 或因促尿钠排泄激素过多，大量 N a + 由肾排出，同时带出大量水分，造成脑性失盐综合征。 
应检测血钠、尿钠，以便及时发现，可用2 : 1等张含钠液补充部分失去的体液后酌情补以3%氯 
化钠液以提高血钠浓度 r ③低钾 血症: 宜用含0.2%氣化钾的等张溶液静脉滴注，或口服补钾。 

6. 随访观察复发病例全部发生在停药后4年内，绝大多数在2~3年内。停药后随访观察 
至少3~5年，凡临床症状消失，脑脊液正常.疗程结束后2年无复发者，方可认为治愈。 

【预后】 

与下列因素有 关：① 治疗早 晚:治 疗越晚，病死率越高，早期病例无死亡，中期病死率为 
3.3%，晚期病死率高达24.9%;② 年龄: 年龄越小,脑膜炎症发展越快,越严重,病死率越高;③病 
期和 病型: 早期.浆液型预后好.晚期、脑膜脑炎型预后差;④结核分枝杆菌耐药性 :原发 耐药菌 
株已成为影响结核性脑膜炎预后的重要因素;⑤治疗方法；剂量不足或方法不当时可使病程迁 
延，易出现并发症。 


/.：• 潜伏结核感染 

由结核分枝杆菌感染引起的结核菌素试验阳性，除外卡介苗接种后反应,X线胸片或临床 
无活动性结核病证据者,称潜伏结核感染 (latent tuberculosis infection)。 

[ 诊断要点】 

1. 病史多有结核病接触史。 

2. 临床表现有或无结核中毒症状，体格检查可无阳性发现。 

3. 胸部X线检查正常。 

4. 结核菌素试验阳性。 

5. 应注意与慢性扁桃体炎、反复上呼吸道感染、泌尿道感染及风湿热相鉴别。 

【治疗】 

下列情况按预防性抗结核感染治疗:①接种过卡介苗.但结核菌素试验最近 2 年内硬结直 
径增大英 10mm 者可认定为自然感染;②结核菌素试验反应新近由阴性转为阳性的自然感 染者； 
③结核菌素试验呈强阳性反应的婴幼儿和 少年; ④结核菌素试验阳性并有早期结核中毒症状 
者; ⑤结核菌素试验阳性而同时因其他疾病®用糖皮质激素或其他免疫抑制 剂者; ⑥结核菌素 
试验阳性，新患麻痊或百日咳的小儿:⑦结核菌素试验阳性的人类免疫缺陷病毒感染者及艾滋 
病患儿。 


第四节深部真菌病 


深部真菌病 （fl R ep mycosis) 是指致病真菌不仅侵犯皮肤、黏膜而且侵犯深部组织和内脏所致 
的疾病。真菌广泛分布于自然界，某些真菌可以感染人体而致病。致病真菌分为两大类 :①原 
发病原菌：如组织胞浆菌、球孢子菌，新型隐球菌、芽生菌等;②条件致病 菌:如 念珠菌、曲霉、毛 
J8 等。 深部真菌病常为继发感染，多在糖尿病、血液病、恶性肿瘤、大面积烧伤、严重营养不良或 
其他慢性消耗性疾病的基础上发病;或长期应用抗生素 、糖皮 质激素、免疫抑制剂，使机体内菌 




群失调或抑制了机体的免疫反应而诱发。深部真菌感染临床表现复杂，严重者可致死亡。深部 
真菌病的临床诊断通常依病原体和感染部位而定。 

•、概 述 


【病因和发病机制】 

真菌从生长形态上主要可分为酵母菌和丝状真菌。酵母菌中与人类疾病相关的常见致病 
菌有念珠菌属和隐球菌，丝状真菌中主要有曲霉菌、根霉属及皮肤真菌。但也有部分真菌在组 
织内和在培养基内分别呈现一种以上形态，则称为双相 真菌； 由这类真菌引起的疾病主要有组 
织胞浆菌病、芽生菌病、孢子丝菌病、球孢子菌病、类球孢子菌病等。 

真菌一般不产生毒素，其致病作用主要与真菌在人体内感染部位繁殖所引起的理化损伤及 
所产生的酶类、酸性代谢产物 有关; 一些真菌还可引起轻重不一的变态反应。真菌病常见的病 
理变化 有:① 轻度非特异性 炎症; ②化脓性炎症，由大量中性粒细胞浸润所形成的小脓肿，如念 
珠菌病、曲霉病、毛霉 病等; ③坏死性炎症，可出现大小不等的坏死灶，常伴有明显的出血，而炎 
症细胞相对较少,可见于毛霉病、曲霉 病等; ④结核样肉芽肿形成;⑤真菌畋血症，即真菌人血， 
弓I起全身播散性感染，累及多脏器。 

[ 治疗原则] 

1. 一般治疗 

(1) 积极治疗原发病，去除病因。 

(2) 严格掌握抗生素、糖皮质激素和免疫抑制剂的用药指征,尽可能少用或.不用这些药物。 

( 3 ) 加强护理和支持疗法，补充维生素和微量元素。 

(4) 对于皮肤和口腔黏膜感染，大多选用制霉菌素,形成局限性病社的可辅以手术治疗.以 
$敏症状为主要临床表现者可同时对症使用抗组胺药物，隐球菌性脑膜炎除抗真菌治疗外，■须 
采用降颅内压的措施,包括必要时行侧脑室引流术,。 

2. 抗真菌治疗针对病原菌选择抗真菌药物，如两性霉素 B、5 -氟胞嘧啶、氟康唑,伊曲康 
唑及制霉菌素等。 

:、念珠菌病 


念珠菌病 (randidiasis) 是由念珠菌属引起的皮肤、黏膜、脏器的急性、亚急性或慢性炎症， 
少数可引发败血症。大多数为机会性感染，本病多见于儿窀，有的 fl 愁儿发病后长期潜伏至成 
人时再发病。引起人类感染的主要菌种有白念珠菌―™^ albicans)、 热带念珠菌、克柔念珠 
菌、光滑念珠菌等，最常引起人类疾病的念珠菌是白念珠菌。白念珠菌是一种假丝酵母菌，菌 
体呈圆形或楠圆形,主要以出芽方式繁殖，产生芽生孢子和假菌丝，革兰染色阳性。白念珠菌属 
于条件致病菌，通常存在于正常人皮肤、口腔、上呼吸道、肠道及阴道等处，健康小儿带菌率达 
5%〜30%。当患者存在长期大量使用广谱抗生素、肾上腺皮质激素和(或晚疫抑制剂，放疗、化疗、 
导管插人以及中性粒细胞减少等易患因素时，可出现念珠菌病。念珠菌病按照临床表现可分为 
黏膜念珠菌病、皮肤念珠菌病、念珠菌变态反应和系统性念珠菌病等。也可划分为皮肤黏膜型 
和内脏型两大类。可虽急性、亚急性或慢性。内脏型临床表现多种多样。 

E 临床表现】 

1. 皮肤黏膜型好发于新生儿和小婴儿,尤其是肥胖多汗者。在新生儿期肛周、臀部、外阴 
及腹股沟等尿布包裹区最易受损,其次为腋窝、颈前及下颌。以擦伤最常见，皮肤皱褶处可见皮 
肤潮红，糜烂，边界清楚,上有灰白色脱屑，周围见散在的红色丘疹、小水疱或脓疱。如患者有免 
疫缺陷，皮肤可呈肉芽肿改变。播散型可见全身性粟粒疹。黏膜受损以鹅口疮 （thrush) 最多见， 
在颊，齿龈，上下腭黏膜表面出现白色乳凝块样物，不易擦去，强行剥削后可见鲜红色糜烂面，可 






有溢血。免疫功能低下时，黏膜病变由舌、颊黏膜蔓延至咽喉、气管和食管。 

2. 内脏型 

(1) 消化道念珠菌病 （gastrointestinal candidiasis): 最常见为念珠菌肠炎 （Candida enteritis)， 常 
伴低热，发生在腹泻基础上，大便为稀便、水样便或豆腐渣样便，多泡沫,有发酵气味，每日3次 
至十余次不等。严重者形成肠黏膜溃疡而出现便血。 

念珠菌食管炎的主要症状为恶心、呕吐、拒食、吞咽困难、流涎。年长儿诉胸骨下疼痛、烧灼 
感和吞咽痛。X线检查见食管狭窄，蠕动改变。食管镜检可见白色厚膜。 

(2) 呼吸道念珠菌病 （respiratory candidiasis)： 以念珠菌性肺炎 （Candida pneumonia) 多见，由 
于呼吸道柱状上皮细胞具有对寘菌侵袭的自然抵抗力，原发念珠菌性肺炎罕见，大多继发于婴 
幼儿细菌性肺炎、肺结核及血液病,亦可从口腔直接茲延或经血行播散。起病缓慢，临床表现为 
支气管肺炎的症状体征，常咳出无色胶冻样痰，有时带血丝，可闻及中小湿啰音，当病灶融合时 
可出现相应肺实变体征。X线表现与支气管肺炎相似。抗生素治疗无效，病程迁延。 

(3) 泌尿道念珠菌病 （urinary tract candidiasis): 全身性念珠菌病患者常见肾内病灶，多为白 
念珠菌经血行播散所致，肾皮质和髓质均可见小胺肿。轻者临床症状不明显，重者出现尿频、尿 
急、尿痛及肾功能改变。 

(4) 播散性念珠菌病综合征和念珠菌菌血症 （syndrome of disseminated candidiasis and 
candidemia)： 主要表现为长期发热，在原发病（白血病、恶性肿瘤等）的基础上体温增高，症状加 
重，全身状况恶化。念珠菌播散时往往侵犯多个器官，常见心肌炎、心内膜炎、心包炎、肾小脓肿、 
脑膜炎、骨髓炎、眼炎和肺炎等。念珠菌心内膜炎的赘生物较大且易发生 栓塞; 亦可经血行播散 
引起脑膜炎、脑脓肿，病死率高。 

【诊断】 

1. 真菌检查因念珠菌是常驻菌，从皮肤、黏膜、痰、粪等标本中查到孢子不能肯定其为致 
病菌，必须在显微镜下见到出芽的酵母菌与假菌丝，结合临床表现才能确定念珠菌病的诊断。 
①病灶组织或假膜、渗液等标本显微镜检查，可见厚膜孢子及假菌丝，多次显微镜检查阳性有诊 
断 意义; ②标本真菌培养1周内出现乳白色光滑菌落，菌落数大于50%，有诊断意义。 

2. 病理诊断病理组织中发现真菌和相应病理改变即可确诊。 

3. 眼底检查念珠菌菌血症患者视网膜和脉络膜上可见白色云雾状或棉球样病灶。 

I 隐球菌病 

隐球菌病 （cry ptOCOCCOsis ) 是一种侵袭性真菌疾病，是由隐球菌属中某些种或变种引起的深 
部真菌感染。致病菌主要是新型隐球菌 (cryptococcus neofomians)， 新型隐球菌有3个变种，即新 
型隐球菌新型变种、格特变种和上海变种。按照血清型分类可分为 A、B、C、D 及 AD 型5型，此 
外尚有少量不确定型。 

新型隐球菌广泛分布于自然界，存在于土壤、干鸽粪、水果、蔬菜、正常人皮肤和粪便中。在 
干燥鸽粪中可以生存达数年之久，是人的主要传染源。一般认为该菌可经呼吸道或皮肤黏膜破 
损处侵人人体，血行播散至脑、骨骼和皮肤。有80%的病例中枢神经系统受损，可能为隐球菌从 
毋腔沿嗅神经及淋巴管传至脑膜所致。正常人血清中存在可溶性抗隐球菌因子，而脑脊液中缺 
乏，故有利于隐球菌生长繁殖。新型隐球菌属酵母菌，在脑脊液、痰液或病灶组织中呈圆形或半 
圆形，直径约 5~20nm， 四周包围肥厚的胶质样夹膜。该菌以芽生方式繁殖，不生成假菌丝，芽生 
孢子成熟后脱落成独立个体。新型隐球菌除主要侵袭中枢神经系统外，亦可播散至肺部、皮肤、 
黏膜、骨骼、关节和其他内脏,呈急性或慢性病程，各年龄均可发病。 

【临床表现】 

1. 隐球菌性脑膜炎 (cryptococcal meningitis) 是真菌性脑膜炎中最常见的类型。起病缓慢， 




歇性自然缓解。如隐球菌肉芽肿局限于脑某一部位，临床表现与脑脓肿或脑肿瘤相似。 

2. 肺隐球菌病 （pulmonary cryptococcosis) 常与中枢神经系统感染并存，亦可单独发生。起 
病缓慢，常无明显症状而被忽略。如出现症状，则与肺结核不易区分，如低热、乏力、轻咳、盗汗、 
体重减轻等，多趋自愈。少数患儿呈急性肺炎的表现，如病灶延及胸膜,可有胸痛和胸膜渗出。 
X线片可显示单侧或双侧块状病变，亦可为广泛性浸润、支气管周围浸润或栗粒状病变,但不侵 
犯肺门或纵隔淋巴结。肺部感染一般预后良好。 

3. 皮肤黏膜隐球菌病 （mucocutaneous cryptococcosis) 皮肤黏膜隐球菌病很少单独发生，若 
为全身性隐球菌病的局部表现，可能由脑膜、肺部或其他病灶播散所致。皮肤隐球菌病主要表 
现为痤疮样皮疹、丘疹、硬结、肉芽肿等，中央可见坏死，形成溃疡、瘘管等。黏膜损害见于口腔、 
鼻咽部，表现为结节、溃疡和肉芽肿样，表面覆盖黏性渗出性薄膜。 

【诊断】 

1. 病原体检查①墨汁染 色法: 是迅速、简便、可靠的方法，根据受损部位不同，取所需检 
查的新鲜标本，如脑脊液、痰液、病灶组织或渗液等，置于玻片上，加墨汁1滴，覆以盖玻片，在显 
微镜暗视野下找隐球菌，可见圆形菌体，外周有一圈透明的肥厚荚膜，内有反光孢子，但无菌丝。 
反复多次查找阳性率高。脑脊液应离心后取沉淀涂片。②真菌培养 :取标 本少许置于沙氏培养 
基中，在室温或 37T 培养3 〜 4天可见菌落长岀。 

2. 血清学检查由于患者血清中可测到的抗体不多，因此检测抗体阳性率不高，特异性不 
强，仅作为辅助诊断。通常检测新型隐球菌抗原，以乳胶凝集试验 （latex agglutination test) 灵敏 
而特异，且有估计预后和疗效的作用。 


四、曲霉病 

曲霉病 (aspergillosis) 是由致病曲霉 (aspergillus) 所致的疾病。 

【病因和发病机制】 

曲霉属丝状真菌，是一种常见的条件致病性真菌。曲霉广布自然界，存在于土壤、空气、植 
物、野生动物或家禽及飞鸟的皮毛中，也常见于农田、马棚、牛栏、谷仓等处。可寄生于正常人的 
皮肤和上呼吸道，为条件致病菌。过敏体质者吸入曲霉孢子可触发 IgE 介导的变态反应而引起 
支气管痉挛。弓I起人类疾病常见的有烟曲霉 （aspergillus fumigatus) 和黄曲霉 （aspergillus flavus)。 
致病菌主要经呼吸道吸入侵犯肺部，也可侵犯皮肤、黏膜。严重者可发生败血症，使其他组织和 
系统受累。近年来证明一些曲霉可致癌。 

【临床表现】 

1_肺曲霉病 （pulmonary aspergillosis) 最常见，多发生在慢性肺部疾病基础上。临床表现 
分两型 :①曲 霉性支气管-肺炎 (aspergillus bronohopneumonia): 大量曲霉孢子被吸人后引起急性 
支气管炎，若菌丝侵袭肺组织，则引起广泛的浸润性肺炎或局限性肉芽肿，也可引起坏死、化脓， 
形成多发性小脓肿。急性起病者高热或不规则发热、咳嗽、气促、咳绿色 脓痰; 慢性者见反复咳 
嗽、咯血等类似肺结核症状。肺部体征不明显或闻及粗湿啰音。X线检查见肺纹理增多，肺部 
可见弥漫性斑片状模糊阴影。②球型肺曲霉病 ( aS p er gill oma ，f U mg US ball) : 常在支气管扩张、肺结 
核等慢性肺疾患基础上发生，菌丝体在肺内空腔中繁殖、聚集并与纤维蛋白和黏膜细胞形成球 
形肿物，不侵犯其他肺组织。多数患者无症状或表现原发病症状，或出现发热、咳嗽、气急、咳黏 
液脓痰，其中含绿色颗粒。由于菌球周围有丰富的血管网，可反复咯血。肺部X线检查可见圆 
形曲霉球悬在空洞内，形成一个新月体透亮区，有重要的诊断价值。 





2. 变态反应性曲霉病 Ullergir aspergillosis) 过敏体质者吸人大量含有曲霉孢子的尘埃，引 
起过敏性舁炎、支气管哮喘、支气管炎或变应性肺曲霉病。吸入后数小时出现喘息、咳嗽和咳痰， 
可伴发热。大多数患者天缓解，如再吸入又复发上述症状。痰中可检出大量嗜酸性粒细胞 
和菌丝，培养见烟黛色曲霉生长：血嗜酸性粒细胞增多 （>L0 X 10 9 /L)， 血清 IgE>1000ng/ml。 

3. 全身性曲霉病 （disseminated aspergillosis) 多见于原发性或继发性免疫缺陷者。曲霉多 
由肺部病灶进入血液循环，播散至全身多个脏器。白血病、恶性淋巴瘤、肿瘤、慢性肺部疾患、长 
期使用抗生素和皮质激索等是发生本病的诱因=其临床表现随所侵犯的脏器而异，临床上以发 
热、全身中毒症状和栓塞最常见。累及心内膜、心肌或心包，引起化脓、坏死和肉芽肿。中枢神 
经系统受累引起脑膜炎和脑脓肿 = 消化系统以肝受累多见。 

【诊断】 

1. 病原体检查取向患处的标本进行直接涂片或培养，涂片可见菌丝或曲霉孢子，培养见 
曲霉生长。曲霉是实验室常见的污染菌，必须反复涂片或培养，多次阳性且为同一菌种才有诊 
断价值 。 

2. 病理组织检查取受损组织或淋巴结活体组织检查，可根据真菌形态确诊。尤其对播散 
性曲霉病，可及时作出 诊断。 


R 、 组织胞浆菌病 

组织胞浆菌病 （histoplasmosis) 是由荚膜组织胞浆菌 (histoplasma capsulatum) 引起的一种传 
染性很强的真菌病，荚膜组织胞浆菌是一种双相真菌，在自然界中以菌丝形态存在,在人体组织 
中则以酵母菌形态出现，以出芽方式繁殖。本菌存在于被蝙蝠、鸡粪等污染的土壤中，在污染严 
重的地区可见组织胞浆菌病的区域性暴发和流行。人类感染的主要途径是经呼吸道吸入小分 
生孢子,分生孢子芽增殖成酵母菌，引起肺部感染，经血源播散到单核-巨噬细胞系统，可累及全 
身各脏器。细胞介导的免疫能使病变局限，形成肉芽肿，不治自愈，临床上无症状。免疫功能低下 
者荚膜组织胞浆菌可自肺部病灶经淋巴和血液播散到全身各脏器，引起广泛病变。目前认为， n 型 
和IV型变态反应参与了肺组织胞浆菌病的发病。组织胞浆菌病以侵犯单核-吞噬细胞系统或肺 
部为主，可累及全身各脏器。本病半数患者为儿童，以6个月至2岁发病率最高，且多为播散型。 

【临床表现】 

一般分为3 型： 

1. 急性肺组织胞裝菌病 （acute pulmonary histoplasmosis) 起病急，发热、寒战、咳嗽、胸痛、 
呼吸困难，肺部可闻及湿啰音，肝脾肿大，胸部X线检査可见弥漫性与多个浸润区，愈后再检查 
可见多个大小分布一致的钙化点，为本病特征。 

2. 慢性肺组织胞浆菌病 （chronic pulmonary histoplasmosis) 可由肺部原发病灶蔓延而致， 
亦可为二重 f 染。病程长，肺部呈进行性、退化性病变。任何年龄均可发病，2岁以下婴幼儿最 
多见，病死率高。临床表现很似肺结核，发热、咳嗽、盗汗、乏力、体重下降。胸部X线检查可见 
肺实变，以单或双侧上肺多见，部分患者肺尖形成空洞。病情进行性加重,最终导致肺纤维化和 
肺功能减退。 

3. 播散性组织胞浆菌病 （dissfimimited histoplasmosis) 多数患者免疫功能低下，1/3发生于 
婴幼儿。起病急缓不一，全身症状明显，发热、寒战、咳嗽、呼吸困难、头痛、胸痛、腹痛、便血、肝 
脾及淋巴结肿大、低色素性贫血、内细胞减少、血小板减少等。 

【诊断】 

1. 病原体检查痰、尿、血、骨髓和分泌物涂片或培养分离出组织胞浆菌，或病理切片发现 
酵母型真菌即可 确诊: 播散型患者周围血涂片瑞氏染色在中性粒细胞和单核细胞内、外见典型 
芽状的酵母型组织胞浆菌. 



六、抗真菌治疗 


㈠念珠菌病 

1. 制霉菌素 （nystatin) 

(1) 局部用药 :可制 成油剂、霜剂、粉剂、溶液等，浓度为含制霉菌素10万 U/g 或10万 U/ml 
基质，依患者具体情况选用一种剂型局部涂擦，每日2〜4次。 

(2) 口服: 肠道念珠菌病可给予制霉菌素口服，新生儿每日20万~40万 U，2 岁以下每日40 
万~80万 U,2 岁以上每日100万 -200 万 U, 分 3~4 次饭前服用，疗程 7~.W 日。口服不易吸收， 
全部由粪便排出。不良反应有恶心、呕吐、轻泻。 

(3) 雾化吸人 :适用 于呼吸系统念珠菌病，制霉菌素5万0溶于 2ml 0.9%氯化钠溶液中雾 
化吸人。 

2. 两性霉素 BUmphotarichi B) 为多烯类抗生素，.与真菌胞膜上的固醇类结合，改变膜的 
通透性，使菌体破坏，起杀菌作用。是目前治疗全身念珠菌病的首选药物。 

静脉滴注开撤小量，每 t 0Jmg/kg, 如无不良反应，渐増至每日 l~1.5mg/kg, 疗程1〜3 
个月。静脉注射时用5%葡萄糖液稀释，浓度不超过 .0.05-O.lmg/ml, 缓慢静脉滴注，每剂不少于 
6 小时滴完。浓度过高易引起静脉炎，滴速过快可发生抽搐、心律失常、血压骤降,甚至心跳停搏。 
两性霉素 B 对肝、肾、造血系统有一定毒性，可能出现恶心、呕吐、腹痛、发热、寒战、头痛、头晕、 
贫血、血小板减少、血栓性静脉炎等副作用。为减轻副作用,可于治疗前半.小时及治疗后_3小时 
给予阿司匹林，严重者可静脉滴注氢化可的松或地塞米松。用药期间,应每隔3~7天检査血、尿 
常规及肝、肾功能,血清肌酐 >221 fimol/L (2.5mg/dl) 时用药应减量。尿素氮 >14.28mmol/L (40mgMl) 
时应停药，停药2〜5周恢复正常，再从小剂量开始给药。注射部位易发生血栓性静脉炎,最初输 
液部位宜先从四肢远端小静脉开始。 

3. 5-氟胞嘧啶 (5-fl u0r0Cy t 0S i ne ) 是一种口服系统性抗真菌化学药物，对白念珠菌有良好 
的抑制作用。与_两性霉素 B 合用时可减少耐药性，药量可稍减，毒性反应可减轻,可缩短疗程。 
剂量为每日 5 0~150 mg /kg, 分4次口服，疗程4〜6周。婴儿剂量酌减 ■= 副作用有恶心、呕吐、皮疹、 
中性粒细胞和血小板减少、肝肾损伤。 

4. 酮康唑 （ketoccmazole) 合成的口服咪唑类抗真菌药，系咪唑类衍生物。通过抑制麦角甾 
醇的合成，改变真菌细胞的通透性，导致真菌死亡。抗菌谱广，口服体内吸收良好，毒性反应低， 
对念珠菌病疗效均 显著。 开始剂量 :体重 30kg 以下者每日口服 100mg;30kg 以上者每日口服 
200~400mg, 1~4岁者每日口服 50mg;5~12 岁者每日口服 lOOmg。 如小儿每日口服达 400mg 高 
剂量时，可有恶，心、呕吐、一过性低胆固醇血症和肝功能异常。 

5. 氟康唑 （fl uconazo l e ) 双三唑类抗真菌药，作用机制和抗菌谱 与酮康 唑相似，体内抗真菌 
活性比酮康唑强,生物利用度高，口服吸收好，对念珠菌有效。>3岁每日 3-12mg/kg, —次顿服 
或静脉滴注。不良反应有胃肠反应、皮疹，偶致肝功能 异常- 



1. 两性霉素 B 是目前治疗隐球菌病的首选药物，静脉滴注方法与药物副作用同前。椎 
管内注射或脑室内注射：限于治疗隐球菌性脑膜炎的病情严重或静脉滴注失败的病例。儿童鞘 
内注射，首次 0.0lmg ,用蒸馏水（不用0.9%氣化钠溶液)稀释,浓度不超过 0.25mg/ml (偏稀为宜） 
或将药物与腰穿时引流出的脑脊液3〜 5ml 混合后一并缓慢注人。以后每日1次，剂量渐增，约 
1周内增至毎次 O.lmg, 以后每隔1〜3日增加 O.lmg, 直至每次 0.5mg 为止,不超过 0.7mg。 疗程 
一般约30次，如有副作用可减 a 或暂停用药。脑脊液内药物过多可引起蛛网膜炎而致脑脊液 
细胞增多、暂时性神经根炎、感觉消失、尿潴留，甚至瘫痪、抽搐。如及早停药,大多能缓解。 

2. 其他药物 5 -軾胞嘧啶对隐球菌有良好的抑制作用。可与两性霉素 B 合用，治疗全身 
性隐球菌病，剂 M 同前， M 康唑可在脑脊液中达到有效的治疗浓度。方法同前，其他唑类药物， 
如伏立康唑、伊曲康唑等也可用于新型隐球菌的治疗。 

(三）其他真菌病 

曲霉病的抗真菌治疗可首选两性霉素 B, 也可并用5-氟胞嘧啶、伊曲康唑等。有报道单用 
两性霉素 B 对曲霉病效果较差.可以应用两性霉素 B 脂质体进行治疗。药物应用与副作用见前。 
组织胞浆菌病的治奶1_选两性«索 B.* 康唑的作用机制和抗菌谱与酮康唑相似,体内抗真菌活 
性比酮康唑强，生物利用度高，口服吸收好，酮康唑对念珠菌病、曲霉病、组织胞浆菌病等疗效均 
显著。药物用法与剔作用见前。 

(申昆玲） 


第五节寄生虫病 

寄生虫病 （parasitic disease) 是儿童时期最常见 的一类 疾病,对儿童的健康危害大，轻者出现 
消化不良、营养不良等症状，重者可致生长发育障碍,甚至致残或致命。人体寄生虫病对全球人 
类健康危害严重，特别是在热带和亚热带地区,每 生虫 病广泛流行;在经济发达的国家,寄生虫 
病也是重要的公共卫生问题。〗988~1992年我国首次寄生虫病流行病学调查显示，我国寄生虫 
平均感染率为62.5%,0~15岁儿童寄生虫感染率为55.3%~73.3%,说明我国广大儿童的寄生虫 
病是一个不可忽视的重要问题。 

•、蛔虫病 

人蛔虫亦称似蛔线虫 （ asraris lumbriooiries limbus), 简称蛔虫,蛔虫病是儿童最常见的寄生 
虫病之一。成虫寄生于人体小肠，可引起蛔虫病( 3 賴.! 8 也)，幼虫能在人体内移行引起内脏移行 
症 (visceral larva migrans)。 儿童由于食人感染期虫卵而被感染，轻者多无明显症状，异位寄生虫 
可导致胆道蛔虫病、肠梗阻等严重并发症,严重者可危及生命。 

【病因和流行病学】 

蛔虫是寄生在人体肠道内最大的线虫,成虫呈圆柱形，雌雄异体，活虫略带粉红色或微黄 
色,一般长 15~35rm, 横径 0.2~0.6fm。 成虫寄生于人体小肠，雌虫每天产卵可多达20万个，蛔 
虫卵随粪便排出体外，在适宜环境条件下 5-10 天发育成熟即具感染性。虫卵被吞食后，虫卵中 
的胚幼破壳而出，穿人肠壁通过门静脉系统循环移行至肝脏，经右心进人肺泡腔，沿支气管、气 
管到咽部，又重新被吞咽至小肠并逐步发育成熟为成虫。在移行过程中幼虫也可随血流到达其 
他器官，一般不发育为成虫，但可造成器官损害。成虫有向别处移行和钻孔的习性，可引起胆道 
蛔虫症 '蛔虫性肠梗阻,一旦阻塞气管、支气管可造成窒息死亡,亦可钻人阑尾或胰管引起炎症。 
自人体感染到雌虫产卵约需 60-75 天，雌虫寿命为 1-4 年。 

蛔虫病患者是主要的传染源，由于雌虫产卵量极大和虫卵对外界理化因素抵抗力强，虫.卵 



第十章感染性疾病 


可在泥土中生存数月，在 5~10T： 可生存2年仍具感染力，因此是构成蛔虫易于传播的重要因素。 
生吃未经洗净且附有感染性虫卵的食物或用感染的手取食是主要的传染途径，虫卵亦可随飞扬 
的尘土被吸人咽下。 

人蛔虫病是世界上流行最广的人类蠕虫病，据世界卫生组织 (WHO) 估计全球有13亿患者， 
儿童，特别是学龄前儿童感染率高。世界各地均有蝈虫病，在温暖、潮湿和卫生条件差的地区感 
染较普遍。感染率农村高于城市，儿童高于成年人。蛔虫是国内感染率最高、分布最广的寄生虫， 
我国约有 5.31 亿人感染,平均感染率为46.99%，最高达71.12%。由于在全国学校贯彻肠道感染 
综合防治方案，近年来感染率逐渐下降。 

【临床表现】 

1. 幼虫移行引起的症状①幼虫移 行:蛔 虫移行至肺可引起蛔幼性肺炎或蛔虫性嗜酸性粒 
细胞性肺炎 (Loffler 综合征)，表现为咳嗽、胸闷、血丝痰或哮喘样症状，血嗜酸性粒细胞增多，肺 
部体征不明显，X线胸片可见肺部点状、片状或絮状阴影，病灶易变或很快消失。症状1〜2周消 
失。 ②重症 感染: 幼虫可侵入脑、肝、脾、肾、甲状腺和眼，引起相应的临床表现，如惊厥、肝肿大、 
肝功能异常、视网膜炎、眼睑水肿及尿的改变等。 

2- 成虫引起的症状成虫寄生于肠道，以肠腔内半消化食物为食。临床表现与蛔虫多少、 
寄生部位有关。轻者无任何症状，大量蛔虫感染可引起食欲不振或多食易饥，异 食癖; 常腹痛， 
位于胳周，喜按揉，不 剧烈; 部分患者烦躁易惊或萎靡、 磨牙; 虫体的异种蛋白可引起荨麻疹、哮 
喘等过敏症状。感染严重者可造成营养不良，影响生长发育。 

3. 并发症 

⑴胆道蛔虫症 (biliary ascariasis): 是最常见的并发症。典型表现为阵发性右上腹剧烈绞痛、 
屈体弯腰、恶心、卩区吐,可吐出胆汁或蛔虫。腹部检查无明显阳性体征或仅有右上腹压痛。当发 
4月旦道感染时，患儿可出现发热、黄疸、外周血白细胞数增高。个别患儿，蛔虫可直接窜入肝脏 
引起出血、脓肿或虫体钙化。其他还包括胆道大出血、胆结石、胆囊破裂、胆汁性腹膜炎、急性出 
血性坏死性胰腺炎、肠穿孔等。 

(2) 蛔虫性肠 梗阻: 多见于10岁以下的儿童，其中2岁以下发病率最高。蛔虫在肠道内扭 
结成团，部分或完全梗阻肠道，造成肠梗阻，多见于回肠下段。表现为起病急骤、脐周或右下腹 
阵发性剧痛、呕吐、腹胀、肠鸣音亢进、可见肠型和蠕动波，可扪及条索状包块。腹部X线检査可 
见肠充气和液平面。 

(3) 肠穿孔及腹膜 炎:表 现为突发全腹的剧烈绞痛、伴恶心、呕吐、进行性腹胀。体检可见明 
显的腹膜刺激症状，腹部X线检查见膈下游离气体。 

【诊断】 

根据临床症状和体征、有排蛔虫或呕吐蛔虫史、粪便涂片查到蛔虫卵即可确诊。血中嗜酸 
性粒细胞增高有助于诊断。若出现上述并发症时，需与其他外科急腹症鉴别。 

【治疗】 

1. 驱虫治疗 

(1) 甲苯咪唑 (mebendazole): 是治疗蛔虫病的首选药物之一，为广谱驱虫药，能杀灭蛔虫、蛲 
虫、钩虫、鞭虫等，可直接抑制虫体对葡萄糖的摄人，导致糖原和 ATP 生成减少，使虫体无法生 
存。在杀灭幼虫、抑制虫卵发育方面亦起作用。>2岁驱蛔虫剂量为每次 100mg， 每日2次，或每 
曰 200mg 顿服，连服3日，虫卵转阴率为90%~100%。不良反应轻微，偶见胃肠不适、腹泻、呕吐、 
头痛、头晕、皮疼、发热等。复方甲苯咪哇 (mebfmdazolf； compound) 每片含甲苯米哩 100mg 和左 
旋咪唑 25mg， 剂量同前。 

(2) 枸橼酸哌嗪 (pi pfiraz ine dtrate): 是安全有效的抗蝈虫和蛲虫药物。能阻断虫体神经肌肉 
接头冲动传递，使虫体不能吸附在肠壁而随粪便排出体外,麻痹前不兴奋虫体，适用于有并发症 



的患儿。每 H 剂 M 150n lg /kg (最大剂量不超过 3g), 睡前顿服，连服2日。不良反应轻微，大量时 
偶有恶心、呕吐、腹痛、荨麻疹 sum 、共济失调等，肝肾功能不良及癫痫患儿禁用。有肠梗阻时， 
最好不用，以免引起虫体骚动。 

(3) 左旋咪唑 UevamiWe): 是广谱驱肠虫药，可选择性抑制虫体肌肉中琥珀酸脱氢酶，抑制 
无氧代谢，减少能 M 产生，使虫体肌肉麻痹随粪便 排出。 口服吸收快，由肠道排泄，无蓄积中毒。 
驱蛔效果达90%~ 100%,对钩虫、蛲虫也有效，同时也是一种免疫调节剂，可恢复细胞免疫功能。 
驱蛔虫每 H 剂 M 为2〜 3m g /kg， 睡前1次顿服或空腹顿服。不良反应轻微，可有头痛、呕吐、恶心、 
腹痛，偶有白细胞减少、肝功能损窗、皮疹等，肝肾功能不良者慎用。 

(4) 阿苯达唑 Ulhemhuole): 是广谱杀虫剂，能抑制虫体对葡萄糖的摄取，导致糖原和 ATP 
生成减少,使虫体失去能 M 供应而死亡，能有效抑制虫卵发育。>2岁驱蛔虫剂量为 400mg， 睡前 
1次顿服。治愈率可达96%，如需要，10日后重复1次。不良反应轻微，可有口干、乏力、头晕、 
头痛、食欲减退、恶心、腹痛、腹胀等。<2岁者慎用。 

2. 并发症的治疗 

(1) 胆道蛔虫 症：治 疗原则为解痉止痛、驱虫、控制感染及纠正脱水、酸中毒及电解质紊乱。 
驱虫最好选用虫体肌肉麻痹驱虫药。内科治疗持久不缓解者，必要时可手术治疗。 

(2) 蛔虫性肠 梗阻: 不完全性肠梗阻可采用禁食、胃肠减压、输液、解痉、止痛等处理，疼痛缓 
解后可予驱虫治疗。完全性肠梗阻时应即时手术治疗。 

(3) 蛔虫性阑尾炎或腹 膜炎: 一旦诊断明确，应及早手术治疗。 

【预防】 

普及卫生知 i 只，注意饮食卫生和个人卫生，作好粪便管理，不随地大小便。广泛给易感人群 
投药以降低感染是比较可行的方法，但蛔虫病的感染率极高，应隔 3 ~6个月再给药。最重要的 
是人的粪便必须进行无害化处理后再作为肥料使用，提供对污水处理的卫生设施，这些才是长 
期预防蛔虫病的最有效措施。 

:、蛲虫病 

蛲虫又称蠕形住肠线虫（ enterobius vemiicularis )。蛲虫病 (enterobiasis) 是由蛲虫寄生于人 
体小肠末端、盲肠和结肠所引起的一种常见寄生虫病，尤以幼儿期多见，临床上以夜间会阴部和 
肛门附近瘙痒为主要特征。 

【病因和流行病学】 

蛲虫的成虫细小，乳白色线头状。雄虫长 0.2~0.5cm， 雌虫长 0.8~1.3«n。 虫卵为不对称椭 
圆形。雌雄异体，交配后雄虫很快死亡。成虫寄生于人体的盲肠、结肠及回肠下段，在人体内存 
活2 〜 4周，一般不超过2个月。雌虫向肠腔下段移行，当入睡时，肛门括约肌较松弛，雌虫从肛 
门爬出，受温度、湿度改变和空气的刺激大量排卵，然后大多数死亡，少数雌虫可再进人肛门、阴 
道、尿道等处，引起异位损害。虫卵在肛周约6小时发育成为感染性卵。当虫卵污染患儿手指， 
再经口食人而自身感染。感染性卵抵抗力强，在室内一般可存活3周，虫卵可散落在衣裤、被褥 
或玩具、食物上，经吞食或空气吸入等方式传播。蛲虫患者是唯一的传染源，经粪•口传播。人 
群普遍易感。经常在集体儿童机构和家庭中传播流行。 

蛲虫感染呈世界性分布，国内感染也较普遍。感染率一般城市高于农村，儿童高于成人，尤 
其集体生活的儿童感染率更高。 

【临床表现】 

蜂虫感染可引起局部和全身症状,最常见的症状是肛周和会阴皮肤强烈瘙痒和睡眠不安。 
局部皮肤可因搔损而发生皮炎和继发感染。全身症状有胃肠激惹现象，如恶心、呕吐、腹痛、腹 
泻、食欲不振，还可见焦虑不安、失眠、夜惊、易激动、注意力不集中等精神症状。偶可见异位寄 



1~3 小时观察肛周皮肤皱褶处有无白色小 线虫; 或凌晨用透明胶纸紧压肛周部位粘取虫卵，然后 
在显微镜下观察虫卵，多次检查可提高阳性率。 

【治疗】 

1. 驱虫治疗 

(1) 思波吡维铵 （pyrviniumembonate): 是治疗蛲虫感染的首选药物。可千扰虫体的呼吸酶 
系统，抑制呼吸，并阻碍虫体对葡萄糖的吸收。剂量为 5mg/kg (最大量 0.25g), 睡前〗次顿服， 
2-3 周后重复治疗1次。不良反应轻微，少数有腹痛、腹泻、恶心、呕吐，偶有感觉过敏、肌肉痉挛。 
口服本品可将粪便染成红色。 

(2) 噻嘧啶 （pymntel pamoate): 为广谱髙效驱虫药。可抑制虫体胆碱酯酶，阻断虫体神经肌 
肉接头冲动传递，麻痹虫体,使其安全排出体外。口服很少吸收，剂量为 llmg/kg (最大量 lg), 睡 
前1次顿服,2周后重复1次。不良反应轻微，有恶心、眩晕，腹痛等,严重溃疡病者慎用。 

(3) 甲苯咪 唑:剂 量和用法与驱蛔虫治疗相同,2周后重复1次。 

2. 局部用药每晚睡前清洗会阴和肛周，局部涂擦蛲虫软膏(含百部浸膏30%、甲紫0.2%) 
杀虫 止痒; 或用噻嘧啶栓剂塞肛，连用 3 _5日。 

[预防] 

应强调预防为主，培养良好的卫生习惯,饭前便后洗手，纠正吮手指的习惯，勤剪指甲，婴幼 
儿尽 早穿满裆裤,玩具、用具、被褥要常清洗和消毒。 

/- A 、 钩虫病 

钩虫病 （ancylostomiasis) 是由钩虫科线虫 (hookworm) 寄生于人体小肠所引起的肠道寄 
生虫病。寄生人体的钩虫常见有十二指肠钩虫 （ ancy l ostomaf J uo denal e ) 和美洲钩虫 （necator 
americanu s ) 0 轻者无临床表现，仅在粪便中发现虫卵,称为钩虫感染 （hookworm infection),, '典型 
临床表现主要为贫血、营养不良、胃肠功能失调，严重者可出现心功能不全和生长发育障碍。 

【病因和流行病学】 

成虫呈半透明灰白色或米黄色，长约 l cm ，雌雄异体，寄生于人体小肠上段，以其口囊咬吸 
在肠黏膜上,摄取血液及组织液。成熟的十二指肠钩虫雌虫每日产卵1万~3 万个; 美洲钩虫雌 
虫每日产卵 5 千至丨万个。虫卵随粪便排出，在温暖、潮湿、疏松的土壤中孵育成杆状蚴， 1-2 周 
后，经过二次蜕皮发育为丝状蚴，即感染期蚴。丝状蚴通过毛囊，汗腺口或皮肤破损处钻人人体 
进人血管和淋巴管,随血流经右心至肺,穿过肺微血管进人肺泡，向上移行至咽部,被吞咽人胃， 
达小肠发育为成虫。成虫在人体内一般可存活3年左右，最长可达15年。 

钩虫病患者为主要传染源。皮肤接触污染的土壤是主要感染途径;进食污染感染期蚴的食 
物 也是感染途径 之一; 婴幼儿可因尿布、衣服晾晒在或落在沾有钩蚴的土地上而感染，或因坐 
地、爬玩而感染。 

钩虫感染遍及全球，全世界约有十亿人感染钩虫，在热带、亚热带和温带地区特别流行， 
在我国除少数气候干燥、寒冷的地区外，其他地区均有不同程度的流行，尤以四川、浙江、湖 
南，福建，广东、广西等地较严重。在华东和华北地区以十二指肠钩虫 为主; 在华南和西南地区 
以美洲钩虫为主，大多属混合感染。其感染率农村高于城市，成人高于儿童。小儿年龄越大， 
感染率越髙。 




1. 钩蚴引起的症状 

(1) 钩蚴 皮炎： 钩拗入侵的皮肤处多见于足趾或手指间皮肤较薄处及其他部位暴露的皮肤， 
可出现红色点状丘疹或小疱疹.烧灼、针刺感.奇痒，数日内消失。搔抓破溃后常继发感染,形成 
脓疱，并可引起发热和淋巴结炎： 

(2) 呼吸道症 状：感 染后： U7 大，幼虫移行至肺部可引起喉咙发痒、咳嗽、发热、气急和哮喘， 
痰中带血丝，甚至大咯血：陶部X线检查见肺有短暂的浸润性病变，血嗜酸性粒细胞增高 -- 病 
程数日或数周： 

2. 成虫引起的症状 

(1) 贫血 ：失血 性贫血是主要症状：表现为不同程度的贫血、皮肤黏膜苍白、乏力、眩晕，影 
响小儿体格和智能发育严重者可发生贫血性心脏病。 

(2) 消化道症 状：初 期表现为贪食、多食易饥,但体重下降。后期食欲下降、胃肠功能紊乱、 
腹胀不适、异食癖、营养不良等,严重者可出现便血。 

3. 婴儿钩虫病临床表现为急性便血性腹泻，大便黑色或柏油样，胃肠功能紊乱、面色苍 
白、发热、心尖部可闻及明显收缩期杂音、肝睥肿大、生长发育迟缓、严重贫血，血红蛋白低于 
50g/L， 大多数患儿周围血内细胞总数增高，嗜酸性粒细胞显著增高,有时呈类白血病样反应。发 
病多在5〜12个月，亦有新生儿发病的报道。 

【诊断】 

1. 病原体检查在流行区，对有贫血、胃肠功能紊乱、异食癖、营养不良、生长发育迟缓的小 
儿应考虑钩虫病的可能=粪便中检出钩虫卵或孵化出钩蚴是确诊的依据。粪便饱和盐水漂浮 
法简便易行，钩蚴培养法检出率较高。当咳嗽时痰中找到钩蚴亦可确诊。 

2. 免疫学诊断适用于大规模普查。用钩虫虫体抗原进行皮内试验，阳性者结合流行病学 
及临床特点可作出早期诊断。 

【治疗】 

1. 驱虫治疗 

(1) 苯咪唑类药 物：是 一类广谱驱肠线虫药，具有杀死成虫和虫卵的作用。因为能选择性及 
不可逆地抑制寄生虫对葡萄糖的利用，影响虫体能量代谢而达驱虫目的。但驱虫作用缓慢，治 
疗3 〜 4日才排钩虫。常用剂型有 :①甲 苯咪唑（甲苯达唑， mebendazole): 不分年龄，每次 lOOmg， 
每日2次，连服3日。治愈率达90%以上。不良反应轻而短暂，少数患者有头痛、恶心、腹痛 
等，严重肝、肾疾病者及 <2岁儿童慎用。②阿苯达唑 (albendazole): 单剂有效，儿童每次 200mg, 
10日后可重复1次。严重心功能不全、活动性溃疡病患儿慎用。 

(2) 噻嘧啶 （pyrantel pamoate): 也是一类广谱驱肠线虫药，为神经肌肉阻滞剂，使虫体麻痹而 
被排出。驱虫作用快，服药1 〜 2日排虫。常用剂量为 llmg/kg (最大量 lg)， 每日1次，睡前顿服， 
连服2~3日。不良反应轻，可见恶心、腹痛、腹泻等。急性肝炎、肾炎者暂缓给药。 

(3) 左旋咪唑 （levamisole): 是广谱驱肠虫药,剂量为 1.5~2.5mg/kg， 睡前1次顿服，连用3曰 
为1疗程。不良反应轻微，可有头痛、呕吐、恶心、腹痛，偶有白细胞减少、肝功能损害、皮疹等。 
肝肾功能不良者慎用。 

(4) 联合用 药:左 旋咪唑和噻嘧啶合用可提高疗效。 

2. 对症治疗纠正贫血，给予铁剂和充足营养，严重贫血可少量多次输血。 

【预防】 

加强」 A 生宣教，注意饮食卫生，不随地大便,加强粪便无害化管理。在流行区定期普査普治. 
力门强个人防护，防止感染。 








第十一章消化系统疾病 


! 


第一节 儿童消化系统解剖生理特点 

•、1:1 腔 

口腔是消 化道的 起端， H. 冇吸吮、吞咽、咀嚼、消化、味觉、感觉 和语言 等功能=足月新生儿 
出生时已具存较好的吸吮及#咽功能：婴幼儿 n 腔黏膜薄嫩，血管丰富,唾液腺不够发达，口腔 
黏膜易受损伤和发生局部感染：3 〜 4个月时唾液分泌开始增加。婴儿口底浅.尚不能及时吞咽所 
分泌的全部唾液，常发生生观性流诞：： 

二 ft 管 

食管 p# 在新生儿为 8-10cm.l 岁时为 12cm. 5岁时为 I6cni ，学龄儿童为成 
人为 25~30crru 食管横径，婴儿为 .0,6 〜 0.8cm, 幼儿为 lcm, 学龄儿童为 1.2-1.5cm c 食管 F>H 
通常在5.0~6.8:婴儿的食管呈漏斗状，黏膜薄嫩、腺体缺乏、弹力组织及肌层尚不发达，食 
管下段括约肌发育不成熟，控制能力差，常发生胃食管反流。如吸奶时吞咽过多空气，易发 
生溢乳。 

三、胃 

胃容量在新生儿约为 30~60ml,l~3 个月时为 90〜150ml，l 岁时为 250~300ml ，5岁时为 
700~850ml， 成人约为 2000ml, 哺乳幵始后幽门即开放，胃内容物陆续进入十二指肠，故实际胃 
容量不受上述容董限 制. 婴儿胃略呈水平位，当开始行走时其位置变为垂直。盐酸和各种酶的 
分泌均较成人为少，且酶活性低下，消化功能差。胃平滑肌发育尚未完善，在充满液体食物后易 
使胃扩张。由于贲门和胃底部肌张力低，而幽门括约肌发育较好，故易发生幽门痉挛而出现呕 
吐。胃排空时间随食物种类不同 而异; 水的排空时间为 1.5 〜2 小时; 母乳2〜3 小时; 牛乳3~4 小时； 
早产儿胃排空吏‘慢，易发生胃潴留。 


四、 肠 

儿童肠管相对比成人长，一般为身长的5~7倍(成人仅为4倍)，或为坐高的10倍。小肠的 
主要功能包括运动（螭动、摆动、分节运动)、消化、吸收及免疫：大肠的主要功能是贮存食物残 
渣、进一步吸收水分以及形成粪便：婴幼儿肠黏膜肌 M 发育差，肠系膜柔软而长，结肠无明显结 
肠带匀脂肪_，升结肠~后壁间定差，易发生肠扭转和肠套叠：肠壁薄，故通透性高，屏障功能 
方，肠内毐系.消化4〈全产物等过敏睹可经肠黏膜进人体内，加之口服耐受机制尚不完善，容易 
•JI 起全身感染和变态反 ).V: 性疾病,由于婴儿大脑皮质功能发育不完善，进食时常弓 I 起胃- 结肠 
反射，产生便意，所以大便次数多于成人。 

五 、 肝 

年龄越小，肝脏相付越尺 . 婴儿肝结缔组织发育较差，肝细胞再生能力强，不易发生肝硬 
化，但易受各种+利闪袭的影响，如缺氧、感染、药物等均可使肝细胞发生肿胀、脂肪浸润、变 



性、坏死、纤维增生而肿大，影响其正常功能。婴儿时期胆汁分泌较少，故对脂肪 的消化 、吸收 
功能较差。 

六，胁 腺 

岀生后 3-4 个月时胰腺发育较快，胰液分泌量也随之增多，出生后I年，胰腺外分泌部分生 
长迅速，为出生时的3倍 = 胰液分泌量随年龄生长而增加。酶类出现的顺序 为:胰 蛋白酶最先， 
而后是糜蛋白酶、羧基肽酶、脂肪酶，最后是淀 粉酶。 新生儿胰液所含脂肪酶活性不高，直到2~3 
岁时才接近成人水平。婴幼儿时期胰液及其消化酶的分泌易受炎热天气和各种疾病的影响而 
被抑制，发生消化不良。 

七. 肠逍细傲 

在母体内，胎儿肠道是无菌的，生后数小时细菌即侵人肠道，主要分布在结肠和直肠。肠道 
菌群受食物成分影响，单纯母乳喂养儿以双歧杆菌占绝对优势，人工喂养和混合喂养儿肠内的 
大脑埃希菌，嗜酸杆菌、双歧杆菌及肠球菌所占比例几乎相等 = 正常肠道菌群对侵人肠道的致 
病菌有一定的拮抗作用,具有参与免疫调节、促进黏膜生理发育以及肠道营养代谢作用等。婴 
幼儿肠道正常菌群脆弱,易受许多内外界因素影响而致菌群失调,导致消化功能紊乱。 

八. 健康婴儿粪便 

食物进人消化道至粪便排出时间因年龄而异:母乳喂养的婴儿平均为 la/kat, 人工喂养者 
平均为15小时，成人平均为 18-24 小时。 

人乳喂养儿粪便为黄色或金黄色，多为均匀膏状或带少许黄色粪便颗粒，或较稀薄，绿 
色、不臭，呈酸性反应 （ P H 4.7-5.1)o 平均每 B 排便 2-4 次,一般在添加辅食后次数减少。 

2. 人工喂养儿粪便人工喂养的婴儿粪便为淡黄色或灰黄色,较干稠，呈中性或碱性反应 
(PH 6-8)。因牛乳及其配方奶粉含酪蛋白较多，粪便有明显的蛋白质分解产物的臭味，有时可混 
有白色酪蛋白凝块。大便每日次,易发生便秘。 

3. 混合喂养儿粪便喂食母乳加牛乳(或配方奶)婴儿的粪便与喂牛乳者相似，但较软、黄， 
添加淀粉类食物可使大便增多，稠度稍减，稍呈暗褐色，臭味加重。添加各类蔬菜、水果等辅食 
时大便外观与成人粪便相似，初加菜泥时，常有小量绿色便排出。便次每日1次左右。 

第二节口 炎 

口炎 UtomatitiW 是指口腔黏膜由于各种感染引起的炎症，若病变限于局部，如舌、齿龈、口 
角，亦可称为舌炎、齿龈炎或口角炎等。本病多见于婴幼儿。可单独发生，亦可继发于全身疾病， 
如急性感染、腹泻、营养不良、久病体弱和维生素 B 、 维生素 C 缺乏等 s 感染常由病毒，真菌、细 
菌引起。不注意食具及口腔卫生或各种疾病导致机体抵抗力下降等因素均可导致口炎的发生 = 
目前细菌感染性口炎已经很少见,病毒及真菌感染所致的口炎仍经常见到。 

'.鹋 II 疮 

鹅口疮 (thrash , oral cantMiasis) 为内念珠菌感染在口腔黏膜表面形成白色斑膜的疾病。多 
见于新生儿和婴幼儿，营养不良、腹泻、长期使用广谱抗生素或类固醇激素的患儿常有此症 = 新 
生儿多由产道感染或因哺乳时污染的奶头和乳具获得感染。 

[ 临床表现】 

口腔黏膜表面覆盖白色乳凝块样小点或小片状物，可遂渐融合成大片，不易擦去，周围无炎 


症反应，强行剥离后局部黏膜潮红、粗糙，可有溢血。不痛，不流涎,一般不影响吃奶，无全身症 
状 = 重症则全部口腔均被 A 色斑膜覆盖，甚至可蔓延到咽、喉、食管、气管、肺等处，此时可危及 
生命。重症患儿可伴低热、拒食、吞咽困难：取白膜少许放玻片上加10%氢氧化钠一滴，在显微 
镜下可见真菌的菌丝和孢子：使用抗生素可加重病情，促其蔓延。 

【治疗】 

一般不需口服抗蒽菌药物。可用2%碳酸氢钠溶液于哺乳前后清洁口腔，或局部涂抹 
10万~20万 U/ml 制霉前索鱼肝油混悬溶液，每日2~3次。亦可口服肠道微生态制剂，抑制真菌 
生长。预防应注意哺乳卫生，加强营养，适当增加维生素 b 2 和维生素 C。 

:、抱疮性|丨腔炎 

疱疹性口腔炎 （herpmir .stomatitis) 为单纯疱疹病毒I型感染所致。多见于1~3岁婴幼儿，发 
病无明显季节差异： 

【临床表现】 

常好发于颊黏膜、齿龈、斤、唇内、唇红部及邻近口周皮肤。起病时发热可达 38-40,1-2 
天后，上述各部位口腔黏膜出现单个或成簇的小疱疹，直径约 2mm， 周围有红晕，迅速破溃后形 
成溃疡，有黄内色纤维索性分泌物拟盖，多个溃疡可融合成不规则的大溃疡，有时累及软腭、舌 
和咽部=由于疼痛剧烈，患儿可表现拒食、流涎、烦躁，常因拒食啼哭才被 发现： 体温在3~5天 
后恢复正常，病程约 周： 所属淋巴结常肿大和压痛，可持续2〜3周。 

本病应与疱疹性咽峡炎鉴别，后者疱疹主要发生在咽部和软腭，有时见于舌，但不累及齿龈 
和颊黏膜，此点与疱疹性口腔炎迥异。 

【治疗】 

保持口腔清洁，多饮水，以微温或凉的流质食物为宜，避免刺激性食物。局部可喷洒西瓜霜、 
锡类散等。疼痛严重者可在餐前用2%利多卡因涂抹局部。发热时可用退热剂，可行全身抗病 
毒治疗，抗生素不能缩短病程，仅用于有继发感染者。 

第三节胃食管反流病 


胃食管反流 （gastroesophageal reflux,GER) 是指胃内容物，包括从十二指肠流人胃的胆盐和 
胰酶等反流入食管甚至口咽部，分生理性和病理性两种。生理情况下，由于小婴儿食管下端括 
约肌 (lower esophageal sphincter, LES) 发育不成熟或神经肌肉协调功能差，可出现反流，往往出现 
于 H 间餐时或餐后，又称•‘溢 乳”。 病理性反流是由于 LES 的功能障碍和（或）与其功能有关的 
组织结构异常，以致 LES 压力低下而出现反流，可以发生于睡眠、仰卧位及空腹时，引起一系列 
临床症状和并发症，即胃食管反流病 （GERDL 随着直立体位时间和固体饮食的增多，到2岁时 
60%的患儿症状可自行缓解，部分患儿症状可持续到4岁以后。脑性瘫痪、唐氏综合征以及其 
他原因的发育迟缓患儿，有较高的 GER 发生率。 

【病因和发病机制】 

1. 抗反流屏障功能低下① LES 压力降低，是引起 GER 的主要原因 :正常 吞咽时 LESS 
射性松弛， H{ 力下降，通过食管蠕动推动食物进入胃内，然后压力又恢复到正常水平，并出现一 
个反应性的压力增卨以防止食物反流。当胃内 ffi 和腹内 ffi 升高时， LES 会发生反应性主动收缩， 
使其压力超过增高的胃内甩，起到抗反流的作用。如因某种因素使上述正常功能发生紊乱， LES 
短暂性松弛，即可导致胃内容物反流入食管。② LES 周围组织作用减弱，例如缺少腹腔段食管， 
致使腹内压增高时不能将其传导至 LES 使之收缩达到抗反流的 作用; 小婴儿食管角（由食管和 
胃贲门形成的夹角，即 HUs 角〉较大(正常为30。~50。 ）; 膈肌食管裂孔钳夹作用 减弱; 膈食管韧带 


第 +— 章消化系统疾病 


和食管下端黏膜瓣解剖结构存在器质性或功能性 病变; 以及胃内压、腹内压增高等，均可破坏正 
常的抗反流功能。 

2. 食管廓清能力降低 正常食管廓清能力是依靠食管的推动性蟎动，唾液的冲洗、对酸的 
中 和作用、食丸的重力和食管黏膜细胞分泌的碳酸氢盐等多种机制发挥其对反流物的清除作 
用，以缩短反流物和食管黏膜的接触时间 。 当食管蠕动减弱或消失，或出现病理性蠕动时，食管 
清除反流物的能力下降，这样就延长了有害的反流物质在食管内的停留时间，增加了对黏膜的 
损伤。 

3. 食管黏膜的屏障功能破坏 屏障作用是由黏液层、细胞内的缓冲液、细胞代11•及血液供 
应共同构成。反流物中的某些物质，如胃酸、胃蛋白酶，以及十二指肠反流人胃的胆盐和胰酶， 
使食管黏膜的屏障功能受损，引起食管黏膜炎症。 

4. 胃、 + 二指肠功能失常 胃排空能力低下，使胃内容物及其压力增加，当胃内压增高超过 
LES JE 力时可使 LES 开放。胃容量增加又导致胃扩张,致使贲门食管段缩短，使其抗反流屏障 
功能降低。十二指肠病变时，幽门括约肌关闭不全则导致十二指肠胃反流，进而反流人食管。 

[ 临床表现】 

产生症状和体征的原因，主要是食管上皮细胞暴露于反流的胃内容物中所致 _ 

1. 呕吐 婴幼儿以呕吐为主要表现。多数患儿于生后第1周即出现呕吐，另有部分患儿于 
生后 6 周内出现症状 ^ 呕吐程度轻重不一，多发生在进食后,有时在夜间或 空腹时 ，严重者呈喷 
射状。呕吐物为胃内容物，有时含少量胆汁，也有表现为溢乳、反刍或吐泡沬。年长儿以反胃、 
反酸、嗳气等症状多见。 

2. 反流性食管炎常见症状①烧心 :: 風于有.表达能力的年长儿，位于胸骨下段，饮用酸性 
饮料可使症状加重，服用抗酸剂症状减轻;②咽下疼痛：婴幼儿表现为喂奶困难、烦躁、拒食，年 
长儿诉吞咽时疼痛，如并发食管狭窄则出现严重呕吐和持续性吞咽困难;③呕血和便血:食管炎 
严重者可发生糜烂或溃痪，出现呕血或黑便症状：严重的反流性食管炎可发生缺铁性贫血。 

3. Barrette 食管由 ) | |1 (,l I! i , I , ,J ' 1 M f ! mil I' I 1 S R 抗 酸能力 
増强,但更易发生食管溃疡 、狭 窄和 腺癌。 溃疡较深者可发生食管气管瘘._ 

4 - 食管外症状 

⑴与 GERD 相关的呼吸系统疾病:①呼吸道感染:反流物直接或间接引发反复呼吸道感 
染'吸人性 m > i"i I II ]i d 哮喘 : f mm 食管黏 ii ( I w ' miwi 起支气管痉挛 

而出现哮喘 = 部分发病早，抗哮喘治疗无效、无特应性疾病家族史的哮喘患儿更可能是 GERD 
引起;③窒息和呼吸暂停 :多见 于早产儿和小婴儿。原因为反流所致喉痉挛引起呼吸道梗阻，表 
现为青紫或苍 ft ,心动过缓，甚至发生婴儿猝死综合征。 

(2) 蓉养不良 ：因呕 吐及食管炎引起喂食闲难而营养摄取不足所致-+:耍表现为体重不增 
和生长发 育迟缓 .贫血 .. 

』 ⑶其他 :如声 音嘶哑.中耳炎、择窦炎.反复口腔溃疡,頓齿等部分患儿可出现精神、神经 
症状:① Samlifcr 综合征:是指病理性 GER 患儿于进食后呈现类似斜颈样的一种特殊“公鸡头 
样” 的怪异姿势.同时伴有杵状指,蛋内丟失性肠病及贫血；②婴儿哭吵综合 征：表 现为易激惹、 
夜惊.进食时哭闹等. 

[ 辅助检查] 

1 -食管钡餐造影可对食管的形态，运动状況.、钡剂的反流和食管4胃连接部的组织结构 
II 丨 ""I I [ , ] III I , 'll I 1 )1 IIJ 

疡.狭窄及皱褶等改变 ， 

2. 食管 pH 动态监测经鼻孔将微电极放置在食管括约肌的 \ .h\2A 小时进续监测食管下 
羧 fiH, 如有酸性 GER 发生爾 pH 下降 ： 通过计算机软件分析可反映 r，ER 的发牛频率、时间、反 



区分生理性和病现性反流.足 11 前敁可猫的诊断方法：特别是用于一些症状不典型的患者，或 
用于查找一些症状. 如咳嗽 .哑哈、喘息、呼吸暂停的原因。还可以同时检测食管、胃双 pH, 以判 
断食管下段 pH 不下降吋的碱性 CEW 和十二指肠胃食管反流 6 

3. 胃-食管放射性核素闪烁扫描口服或胃管内注入含有 99n Tc 标记的液体，应用7照相 
机测定食管反流 M ,可 f 解食管运动 功能： 

4. 食管内镜检查及黏膜活检内镜诊断及分级标准:0级 :食管 黏膜无 异常； I 级:黏 膜点状 
或条状发红、糜烂，尤融合观 象； II 级：黏 膜苟条状发红、糜烂并有融合，但小于周径的2/3;111 级： 
黏膜广泛发红、糜 C ,融合成仝冏性或有溃疡。食管黏膜组织活检可发现鳞状上皮基底层细胞 
增生、肥厚，黏膜间有层乳头延伸进人上皮，上皮层内中性粒细胞、嗜酸性粒细胞、淋巴细胞浸 
润，甚至黏膜糜烂、溃疡，肉芽组织形成和（或)纤维化。 Barrette 食管: 鱗状上皮由腺上皮取代， 
出现杯状细胞的肠卜.皮化生 

5. 食管胆汁反流动态监测应用便携式24小时胆红素监测仪，将监测探头经鼻孔插人，放 
置在食管括约肌卜.方，监测24小时，记录平卧、直立、进餐及症状发生的时间，数据以专用软件 
处理，可提示胆汁反流至食管的卜二指肠胃食管反流 （DGER)。 

6. 食管动力功能检查应用低顺应性灌注导管系统和腔内微型传感器导管系统等测压设 
备了解食管运动情况及 LES 功能。对于 LES 压力正常的患儿应连续测压，动态观察食管的运动 
功能。 

【诊断】 

GER 临床表现复杂目.缺乏特异性，仅凭临床症状有时难以与其他引起呕吐的疾病相鉴别， 
即使是 GER 也难以区分是生理性或病理性。凡临床发现不明原因反复呕吐、咽下困难、反复发 
作的慢性呼吸道感染、难治性哮喘、生长发育迟缓、营养不良、原因不明的哭吵、贫血、反复出现 
窒息、呼吸暂停等症状时，都应考虑到 GER 的可能，针对不同情况，选择必要的辅助检查以明确 
诊断。 

【鉴别诊断】 

1. 贲门失弛缓症又称贲门痉挛，是指食管下括约肌松弛障碍导致的食管功能性梗阻。婴 
幼儿表现为喂养闲难、呕吐，重症可伴有营养不良、生长发育迟缓。年长儿诉胸痛和烧心感、反 
胃。通过X线钡餐造影、内镜和食管测压等可确诊。 

2. 以呕吐为主要表现的新生儿、小婴儿应排除消化道器质性病变，如先天性幽门肥厚性狭 
窄、胃扭转、肠旋转不良、肠梗阻等。 

3. 对反流性食管炎伴并发症的患儿，必须排除由于物理性、化学性、生物性等致病因素所引 
起组织损伤而出现的类似症状。 

【治疗】 

凡诊断为 GER 的患儿，特别是有合并症或影响生长发育者必须及时进行治疗。包括体位 
治疗、饮食治疗、药物治疗和手术治疗。 

1. 体位治疗将床头抬高30。，小婴儿的最佳体位为前倾俯卧位，但为防止婴儿猝死综合 
征的发生，睡眠时应采取仰卧位及左侧卧位儿童在清醒状态下最佳体位为直立位和坐位，睡 
眠时保持左侧卧位及 h 体抬高,减少反流频率及反流物误吸。 

2. 饮食疗法以稠厚饮食为主，少董多餐，婴儿增加喂奶次数，缩短喂奶间隔时间，人 T. 喂 
养儿町在奶中加入淀粉类食物或进食谷类食品。年长儿亦应少量多餐，以高蛋白低脂肪饮食为 
I:•，睡前2小时不予进食，保持胃处于非充盈状态,避免食用降低 LES 张力和增加胃酸分泌的食 
物，如酸件饮料、高脂饮食、巧竞乃和辛辣食品：此外，应控制肥胖，不能吸烟及避免被动吸烟 r 

3. 药物治疗 t-: 嬰基于降低胃内容物酸度和促进上消化道动力，包括促胃肠动力药、抗酸 



或抑酸药、黏膜保护剂等，但使用时应注意药物的适用年龄及不良反应。 

(1) 促胃肠动力药 （prokineticagents): 疗程4周。能提高 LES 张力，增加食管和胃蠕动，提高 
食管廓清能力，促进胃排空，从而减少反流和反流物在食管内的停留 3 如多巴胺受体拮抗 剂:多 
潘立酮 (domperidone ，吗叮啉)，常用剂量为每次 0.2~0.3mg/kg， 每日3次，饭前半小时及 睡前口 服。 

(2) 抗酸和抑酸药 ：疗程 8~12周。主要作用为抑制酸分泌、中和胃酸以减少反流物对 
食管黏膜的损伤，提高 LES 张力。①抑酸药 :H 2 受体拮抗剂 （H 2 -receptor blockers), 如西咪替 
丁 （cimetidine)、 雷尼替丁 （ranitidine)、 法莫替丁 （famotidine)、 尼扎替丁 （nizatidine); 质子栗抑制 
剂 （proton pump inhibitors , PPI), 如奥美拉哩 （omeprazol)、 兰索拉哩 Uansopramle)、 埃索美拉哇 
(esomeprazole) 等。②中和胃 酸药: 如氢氧化铝凝胶,多用于年长儿。 

(3) 黏膜保护剂 （mucosa protector): 疗程 4-8 周。.可选用硫醣铝、硅酸铝盐、磷酸铝等(抗酸 
和抑酸药以及黏膜保护剂的治疗见本章第四节)《 

4. 外科治疗及_时采用体位、饮食、药物等治疗方法后，大多数患儿症状能明显改善和痊 
愈。具有下列指征可考虑外科手术 :①内 科治疗6~8周无效，有严重并发症（消化道出血、营养 
不良、生长发育迟 缓); ②严重食管炎伴溃疡、狹窄或发现有食管裂孔 疝者; ③有严重的呼吸道并 
发症，如呼吸道梗阻、反复发作吸人性肺炎或窒息、伴.支气管肺发育不 良者; ④合并严重神经系 
统疾病。 


第四节胃炎和消化性溃疡 

一、胃 炎 

胃炎 (gastritis) 是指由各种物理性、化 学性 或生物性有害因子引起的胃黏膜或胄壁炎性病变。 
根据病程分急性和慢性两种,后者发病率髙。 

【病因和发病机制】 

1. 急性胃炎多为继发性,是由严重感染、休克、颅内损伤、严重烧伤、呼吸衰竭和其他危 
重疾病所致的应激反应（又称急性胃黏膜损伤、急性应激性黏膜病变)。误服毒性物质和腐蚀 
剂、摄人由细菌及其毒素污染的食物、服用对胃黏膜有损害的药物（如阿司匹林等非甾体抗炎 
药)、食物过敏、胃内异物，情绪波动、精神紧张和各种因素所致的变态反应等均能引起胃黏膜的 
急性炎症。 

2. 慢性胃: fc 1 I I M ] .( fli M! I LI J -I )1 i 丨 I j 大中以非萎 
缩性（以往称浅表性）胃炎最常见，约占90%~95%,萎缩性胃炎和特殊类型胃炎少见。病因迄今 
尚未完全明确，可能与下列因素有关。 

(1) 幽门螺杆菌 (.hel&sbaMer pylori,Hp) 感染： 已证实 H P 的胃内感染是胃炎的主要病因，在 
活动性、重度胃炎中 Hp 检出率很高。慢性胃炎的家族聚集倾向也表明了 Hp 在家族成员间的 
传播 C 

⑵胆汁 反流： 各种原因引起胃肠道动力异常, 1■•二指肠胃反流，反流的胆盐刺激减低了胃 
黏膜对离子通透的屏障功能，使得胃液中氢离子得以反弥散进人胃黏膜引起炎症。 

(3) 长期食(服)用刺激性食物和 药物: 如粗糙，过硬、过冷、过热、辛辣的食品，经常暴饮暴食， 
饮浓茶、咖啡,服用阿司匹林等非甾体抗炎药及类固醇激素类药物 t . 

(4) 神经精神 因素: 持续精神紧张、压力过大,可使消化道激素分泌异常。 

(5) 全身慢性疾病影响 :如慢 性肾炎、尿毒症，重症糖尿病，肝胆系统疾病，类风湿关节炎、系 
统性红斑狼疮等。 



[ 临床表现] 

1. 急性胃炎发病急骤，轻者仅有食欲不振、腹痛、恶心、呕吐，严重者可岀现呕血、黑便、脱 
水、电解质及酸碱平衡紊乱：有感染者常伴有发热等全身中毒症状。 

2. 慢性胃炎常见症状为反复发作、无规律性的腹痛，疼痛经常出现于进食过程中或餐后， 
多数位于上腹部、脐周，部分患儿部位不固定，轻者为间歇性隐痛或钝痛，严重者为剧烈绞痛。 
常伴有食欲不振、恶心、呕吐、腹胀，继而影响营养状况及生长发育。胃黏膜糜烂出血者伴呕血、 
黑便。 

【辅助检查】 

1. 胃镜检查为 iiMIV: 的诊时手段可直接观察胃黏膜病变及其程度，可见黏膜广泛充血、 
水肿、糜烂、出血，有时可见黏膜表面的黏液斑或反流的胆汁。 H P 感染时，还可见到胃黏膜微小 
结节形成（又称胃窦小结节或淋巴细胞样小结节增生)。同时可取病变部位组织进行幽门螺杆菌 
和病理学检查： 

2. 幽门螺杆菌检测 H P 检测分为侵人性和非侵入性两大类=侵人性需通过胃镜检查取胃 
黏膜活组织进行检拟，包 括:① 快速尿素酶试 验:② 组织学 检査; ③ H P 培养。非侵人性检査主要 
有:① ％尿索呼吸 试验; ②粪便 Hp 抗原 检测; ③血清学检测抗 Hp-IgG 抗体 c 

【病理】 

1. 急性胃炎表现为上皮细胞变性、坏死•固有膜大量中性粒细胞浸润，无或极少有淋巴细 
胞、浆细胞，腺体细胞呈不同程度的变性坏死。 

2. 慢性胃炎非萎缩性胃炎见上皮细胞变性，小凹上皮细胞增生，固有膜炎症细胞主要为 
淋巴细胞、浆细胞浸润。萎缩性胃炎主要为固有腺体萎缩，肠腺化生及炎症细胞浸润。 

【诊断和鉴别诊断】 

根据病史、体检、临床表现、胃镜和病理学检查，基本可以确诊。由于引起儿童腹痛的病因 
很多，急性发作的腹痛必须注意与外科急腹症以及肝、胆、胰、肠等腹内脏器的器质性疾病、腹 
型过敏性紫癜相鉴别。慢性反复发作的腹痛应与肠道寄生虫病、肠痉挛及功能性腹痛等疾病 
鉴别。 

1. 肠蛔虫症常有不固定腹痛、偏食、异食癖、恶心、呕吐等消化功能紊乱症状，有时出现全 
身过敏症状。往往有吐虫、排虫史，粪便查找虫卵，驱虫治疗有效等可协助诊断。随着卫生条件 
的改善，肠蛔虫症在我国已经大为减少。 

2. 肠痉挛婴儿多见，可出现反复发作的阵发性腹痛，腹部无异常体征，排气、排便后可 
缓解。 

3. 心理因素所致功能性(再发性)腹痛是一种常见的儿童期心身疾病。原因不明，与情 
绪改变、生活事件、家庭成员过度焦虑等有关。表现为弥漫性、发作性腹痛，持续数十分钟或数 
小时而自行缓解，可以伴有恶心、呕吐等症状。临床和辅助检查往往没有阳性发现。 

【治疗】 

1. 急性胃炎去除病因，积极治疗原发病，避免服用一切刺激性食物和药物，及时纠正水、 
电解质紊乱。有上消化道出血者应卧床休息，保持安静，监测生命体征及呕吐与黑粪情况。静 
脉滴注 H 2 受体拮抗剂， PPI 等抑制胃酸药物，口服胃黏膜保护剂，可用局部黏膜止血的方法。细 
菌感染者应用有效抗生素。 

2. 慢性胃炎 

⑴饮食 治疗： 养成良好的饮食习惯和生活规律。饮食定时定量，避免食用刺激性食品和对 
胃黏膜有损害的药物. 

(2) 药物 治疗: ①黏膜保 护剂： 如碱式碳酸铋、硫糖铝、蒙脱石粉 剂等; ②抑制胃酸 药物: 常用 
西咪替丁、雷尼替 r 、法莫替 r 等; ③胃肠动力药 :腹胀 、呕吐或胆汁反流者加用多潘立酮、西沙 



必利、莫沙必 利等; ④有幽门螺杆菌感染者应进行规范的抗 Hp 治疗(见消 .免性 溃疡的治疗)。药 
物治疗时间视病情而定。 


一 消化性溃疡 

消化性溃疡 (peptic ulcer) 主要是指发生在 H 和卜二指肠的慢性滞殇.即 H 溃疡 (gastric 
ulcer.GU) 和十二指肠溃疡 （duodenal uloer,DU)„ 各年龄儿童均可发病，以学龄儿童多见 = 婴幼 
儿多为急性、继发性溃疡，常有明确的原发疾病, GU 和 DU 发病率相近 3 年长儿多为慢性、原发 
性溃疡，以 DU 多见,男孩多于女孩，可有明显的家族史 。 

【病因和发病机制】 

原发性消化性溃疡的病因与诸多因素有关，确切的发病机制至今尚未完全阐明。目前认为， 
溃疡的形成是对胃和十二指肠黏膜有损害作用的侵袭因子(酸，胃蛋白酶、胆盐、药物、敝生物及 
其他有害物质）与黏膜自身的防御因素（黏膜屏障、黏液重碳酸盐屏障、黏膜血流 M 、细胞更新、 
前列腺素等)之间失去平衡的结果 。一 般认为，与酸增加有关的因素对十二指肠溃疡的意义较大， 
而组织防御减弱对胃溃疡有更重要的意义。 

1- 胃酸和胃蛋白酶的侵袭力酸和胃蛋白酶是对胃和十二指肠黏膜有侵袭作用的主要因 
#= DU 患者基础胃酸、壁细胞数量及壁细胞对刺激物质的敏感性均高于正常人，且胃酸分泌的 
正常反馈抑制机亦发生缺陷，故酸度增高是形成溃疡的重要原因 = 新生儿.生后1~2天胃酸分 
泌高，与成人相同 i4~5 天，时下降,：》后_又逐渐增高，故生裔.天亦可发生原发性消化性溃疡， 
因胄酸分泌随年龄而增加,因此年长几 濟化性 溃疡的发病率较婴幼儿为高， 

2. 胃和十二指肠黏膜的防御功能决定胃黏膜抵抗损伤能力的因素包括黏膜血流、上皮细 
胞的再生、黏液分泌和黏膜屏障的完整性 t 在各种攻击 B 子'.的作用下,黏膜血液循环及上皮细 
胞的分泌与更新受到影响,屏障功能受损,发生黏膜缺血.，形成溃疡。 

3. 幽门螺杆菌感染有调查表明80%以上 DU 与.50%以上的 G.U 存在 Hp 感染， Hp 被根 
餘后溃疡的复发率即下降，说明 Hp 在溃疡病发病机制中起重要作用 

4 -遗传因素消化性溃疡的发生具有遗传因素的证据，部分患儿可 K 有家族史, Gtl 和 DU 
同胞患病比一般人群分别高 1.8 倍和 2.6 倍.单卵双胎发生溃瘍的一致性也较高 .0 型血的人 
DU 发病率较其他血型的 人高; 2/3的 DU 患者家族成员血清胃蛋白酶原升高。但其家族史也与 
Hp 感染的家族聚集向有关 = 

5. 其他精神创伤、中枢神经系统病变、外伤 、.手 术后、饮食习惯不当，如暴饮暴食 、过冷 、油 
炸食：品、气候因素、对胃黏膜有刺激性的药物,如非甾体抗炎药、类固醇激素等，均可降低 S 黏膜 
的防御能力，引起胃黏膜损伤。 

继发性溃疡是由宁全身疾病引起的胄，十二指肠黏膜局部损害 = 见于各种危重疾病所致的 
应激反应(参见急性胃炎病因)。 

【病理】 

DtJ 好发_都,.姨余赞:予鍊后以下的部位，称球后溃瘍多为单发，也 u] •多发 (；1 多发生 
在胃窠、胃窦-胃体交界的小弯侧，少数可发生在胃体.幽门管内溃疡边缘光整，底部由肉芽组 
织构成以灰内色纤维渗出物。活动性溃疡周围黏膜常有炎症水肿.溃疡浅者累_/4黏膜肌 M. 
深者达肌层甚至:浆膜层，溃破血管吋引起出血，穿破浆膜层时 I. :域部 | k| 妇 
充血，水肿，或因多次复发后.纤维组织增牛和收 缩而导 致球部变形，朽时出现假憩审 W 和 I. 二 
指肠同时有溃疡时称复合溃疡 .. 

t 临床表现】 

I 1 1 1 1 Kniif I ) - 1 -'IN J -, /I |. 1 I ,1( J ,| I 1 1 |(^ I Lfi H I'l I 

龄越小.症状越+典■取，+问年龄患者的临床 及现 有各 fi 的特点 



原发性溃疡， 

2. 婴儿期继发性溃疡多阽，发病急.苜发症状可为消化道出血和穿孔。原发性以 GU 多 
见，表现为食欲遊、呕吐、进食后啼哭、腹胀、生长发育迟缓，也可表现为呕血、黑便。 

3. 幼儿期和 dv 发病率相等，常见进食后呕吐，间歇发作脐周及上腹部疼痛,烧灼感 
少见，夜间及淸舄痛陬，可发生呕血、黑便甚至穿孔。 

4. 学龄前及学龄期以原发性 DI! 多见，主要表现为反复发作脐周及上腹部胀痛、烧灼感. 
饥饿时或夜间多发。严重者可出现呕血、便血、贫血。并发穿孔时疼痛剧烈并放射至背部或左 
右上腹部。也有仅表现为贫血、舞便潜血试验阳性= 

【并发症】 

主耍为出血、穿孔和幽I' ]梗阻，常可伴发缺铁性贫血。消化道出血常常是小儿消化性溃疡 
的首发症状,重症可出现失血性休克，：如溃疡穿孔至腹腔或邻近器官，可出现腹膜炎、胰腺炎等= 
如炎症和水肿较广泛，可出现急慢性梗阻。 

【辅助检查】 

1. 上消化道内镜检查是诊断消化性溃疡的首选方法。内镜观察不仅能准确诊断溃疡、观 
察病灶大小、周围炎症的轻重、溃疡表面有无血管暴露，同时又可釆集黏膜活检行病理组织学和 
细菌学检查，还可以在内镜下控制活动性出血。内镜下溃疡可呈圆形或椭圆形病灶，边界清楚， 
中央有灰白色苔状物，可分为活动期 （A)、 愈合期 （H) 和瘢痕期 （S)， 其中每个病期又可分为1~2 
个阶段。在治疗6〜8間后还应复查内镜检查以确定溃疡是否愈合。 

2. 胃肠X线钡餐造影适用于对胃镜检查有禁忌者。 

(1) 直接征 象：发 现胃和十二指肠擘龛影可确诊= 

(2) 间接 征象： 溃疡对侧切迹，十二指肠球部痉挛、畸形对本病有诊断参考价值。因儿童溃 
疡浅表，钡餐通过快，检出率较成人为低，且假阳性率较高，气钡双重对比造影效果较佳。 

3. 幽门螺轩菌检测见慢性胃炎部分。 

【诊断和鉴别诊断】 

儿童消化性溃疡的症状和体征不如成人典型，故对出现剑突下有烧灼感或饥 饿痛; 反复发 
作、进食后缓解的 h 腹痛，夜间及清晨症状 明显; 与饮食有关的呕吐;反复胃肠不适，且有溃疡 
病，尤其是 mi 家 族史； 原因不明的呕血、便 血; 獎便潜血试验阳性的贫血患儿等，均应警惕消化 
性溃疡的可能，及吋进行内镜检査，尽早明确诊断。以下症状应与其他疾病 鉴别： 

1. 腹痛应与肠痉挛、蛔虫症、腹内脏器感染、结石、腹型过敏性紫癜等疾病鉴别。 

2. 呕血新牛.儿和小婴儿呕血可见于新生儿自然出血症、食管裂孔 疝等; 年长儿需与肝硬 
化致食管静脉曲张破裂及全身出血性疾病鉴别，有时还应与咯血相鉴别。 

3. 便血消化性溃疡出血多为柏油样便，鲜红色便仅见于大量出血者。应与肠套疊、梅克 
尔憩室、息肉、腹剛过敏性紫癜及血液病所致出血鉴别。 

【治疗】 

目的是缓解和消除症状,促进溃疡愈合,防止复发,并预防并发症。 

1. 一般治疗培养良好的生活习惯，饮食定时定量，避免过度疲劳及精神紧张，消除有害因 
索，如避免食用刺激忡食物和药物 .： 如有出血时，应积极监护治疗，以防失血性 休克： 应监测生 
命体征，如血压、心率及末梢循环-禁食,同时注意补充足够血容量。如失血严重时应及时输血 C 
必要时可行消化道局部 Lb 血（如喷药、胃镜下硬化、电凝治疗)及全身止血。 

2. 药物治疗原则为抑制两酸分泌和中和胃酸,强化黏膜防御能力，抗幽门螺杆菌治疗： 

( 1〉抑制汽酸 治疗： 是消除 M 袭因 素的 主要途 径:① h 2 受体拮抗剂 ( h 2 ri ): 可直接抑制组胺、 



阻滞乙酰胆碱分泌，达到抑酸和加速溃疡愈合的目的。可用西咪替丁，每日 10~15 mg / kg , 分4次 
于饭前10~30分钟口服，或每日分 1-2 次静脉 滴注; 雷尼替丁，每日 Sdmg / kg , 每12小时1次， 
或每晚1次口服，或每3分2~_3次静脉滴注，疗程均为4~8周。法莫替丁 0.9 mg / kg , 睡前1次口 
服,或每日1次(严重者每12小时1次)静脉滴注，疗程2~4周。②质子泵抑制剂 （ PPI ): 作用于 
胃黏膜壁细胞,降低壁细胞中的 H +- K +- ATP 酶活性,阻止 H + 从细胞浆内转移到胃腔而抑制胃酸 
分泌=常用奥美拉唑，剂量为每日 0.6-0.8 mg / kg , 清晨顿服。疗程2~4周。③中和胃酸的抗酸剂： 
起缓解症状和促进溃疡愈合的作用。常用碳酸钙、氢氧化铝、氢氧化镁等。 

(2) 胃黏膜保 护剂： ①硫糖 铝：常 用剂量为每日 10~25 mg / kg , 分4次口服，疗程4~8周。 
②枸橡酸铋钾 :剂量 为每日 6~8 mg / kg , 分3次口服，疗程4-6周 = 本药有导致神经系统不可逆损 
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腺素样作用,其作用机制可能与刺激黏液和碳酸氢盐分泌,或直接保护胃黏膜. I ：：皮的完整性有 
关。但因其副作用临床应用较少，罕见儿科应用。 

(3) 抗幽门螺杆菌治 疗:有 Hp 感染的消化性溃瘍,需用抗菌药物治疗。临床常用的药物有 
枸橼酸 铋钾； 阿莫西林 50 mg /( kg _ r l ); 克拉霉素 1 S 〜 2 f > mg /( ks . H ) ; 屮硝唑 20 mg /( kg . r l ); 呋喃唑酮 
5 mg /( kg _ cl )， 分3次口服。目前多主张联合用药，以下方案可供参考 ：即以 PPI 为中心的“三联” 
药物 方案: PPI + 上述抗生素中的2种，持续1~2 周； 以铋剂为中心的“三联”、.“ 四联” 药物治疗 
方案:枸橼酸铋钾4~6周+2种抗生素(阿莫西林4周、克拉霉素2周、甲硝唑2周、呋喃唑丽2周)， 
或同时 + H 2 RI 4~8 周。 

3. 消化性溃疡一般不需手术治疗但如有以下情况，应根据个体情况考虑手术治疗 :①急 
性 穿孔; ②难以控制的出血，失血量大，48小时内失血量超过血容量的30%;③瘢痕性幽门梗阻， 
经胃肠减压等保守治疗72小时仍无改善。 . 

第五节先天性肥厚性幽门狭窄 

先天性肥厚性幽门狭窄 （congenital hypertrophic pyloric stenosis ) 是由于幽门环肌增生肥厚， 
使幽门管腔狭窄而引起的上消化道不完全梗阻性疾病。发病率约为1/3000 〜 1/1000,占消化道畸 
形的第 3 位。第一胎多见，男性多见,男女发病率之比约为5 : 1，患儿多为足月儿，未成熟儿较 
少见。 

【病因和发病机制】 

至今尚未完全清楚，一般认为与下列因素有关 = 

1. 遗传因素本病为多基因遗传性疾病，父亲或母亲有本病史者，其子代发病率可高达7% 
左右;母亲有本病史的子代发病机会比父亲有本病史者为高： 

2 胃肠激素及其他生物活性物质紊乱研究注意到，患儿幽门环肌中的脑啡肽、 P 物质和 

2.管4件汤妝朽 + M 秤度约减 少； 出儿血沾 門泌 A .liuU ; .M , K 

维技:郝泳 # 瞥开饮叫容易发少跑门 狄窄； 患儿幽 N 组织--氣化 M 合酶减少等 : 

3. 先天性幽门肌层发育异常在胚胎4〜6周幽门发育过程中 JL 肉发育过度，致使幽门肌， 
尤其是环肌肥厚而致 梗阻： 

【病理】 

幽 f j 肌全层增生肥厚，以环肌更为 明显。 幽门明显增大，呈橄榄形，颜色苍内，表面光滑，质 
地如硬橡皮。肿块随日龄而逐渐增大 ... 肥厚的肌层渐向胃壁移行， 胃窦部 界限不明显， | .二指 
肠端则界限分明，肥厚组织突然终止于十二指肠始端，因胃强烈蠕动，使幽门管部分被推人十•二 
指肠，使十二指肠黏膜反折呈子宫颈样' 幽门管腔狹窄造成食物潴留致使胃扩大、胃壁增厚，黏 
膜充血、水肿，可有炎症和溃疡, 



【临床表现】 

典型症状和体征为无胆汁的喷射性呕吐、胃蠕动波和右上腹肿块。 

1. 呕吐为本病的主要症状,一般在出生后.2~4周，少数于生后1周发病，也有迟至生后 
2~3个月发病：幵始为溢乳，逐 H 加重呈喷射性呕吐，几乎每次喂奶后均吐，多于喂奶后不到半 
小时即吐，自 口毋 诵出吐出物为带凝块的奶汁，不含胆汁，少数患儿因呕吐频繁，使胃黏獏毛 
细血管破裂出血，吐出物可含咖啡样物或血：患儿食欲旺盛，呕吐后即饥饿欲食=呕吐严重时 • 
大部分食物被吐出.致使大便次数减少和少尿。 

2. 胃蝎动波常见，但非特有体征 ； 蠕动波从左季肋下向右上腹部移动，到幽门即消失： 
在喂奶时或呕吐前容易见到，轻拍上腹部常可引出。 

3. 右上腹肿块为本病特有体征,具有诊断意义，临床检出率可达60%~80% : 用指端在右 
季肋下腹直肌外缘处轻轻向深部按扪，可触到橄榄形、质较硬的肿块，可以移动： 

4. 黄疸约〜2%的患儿伴有黄疸.非结合胆红素增高，手术后数日即消失。原因不明， 
可能与饥饿和肝功能不成熟，葡萄搪醛酸基转移酶活性不足，以及大便排出少，胆红素肝肠循环 
增加有关： 

5. 消瘦、脱水及电解质紊乱因反复呕吐，营养物质及水摄入不足，并有 H+ 和 cr 的大量 
丢失，患儿体重不增或下降，逐渐岀现营养不良、脱水、低氣性碱中毒等，晚期脱水加重，组织缺 
氧，产生乳酸血症、低钾 血症； 肾功能损害时，可合并代谢性酸中毒。 

【辅助检查】 

1. 腹部 B 超检查为首选的无创检查，可发现幽门肥厚肌层为一环形低回声区，相应的 
黏膜层为高密度回声，并可测量肥厚肌层的厚度、幽门直径和幽门管长度，如果幽门肌厚度 
為 4mm 、幽门管直径為1 3mm 、幽门管长度> 1 7 mm ，即可诊断为本病。 

2. X线钡餐检查透视下可见胃扩张，钡剂通过幽门排出时间延长，胃排空时间延长。仔 
细观察可见幽门管延长，向头侧弯曲，幽门胃窦呈鸟嘴状改变，管腔狭窄如线状，十二指肠球部 
压迹呈“蕈征”、“双肩征”等为诊断本病特有的X线征象。 

[ 诊断和鉴别诊断】 

凡具有典型的呕吐病史者，生后2〜4周出现，无胆汁的喷射性呕吐，进行性加重，吐后觅食， 
应疑及本病。若于右上腹部扪及橄榄状肿块，即可确诊。对疑似病例应与下列情况鉴别。 

1. 喂养不当喂奶过多、过急，或人工喂养时将奶瓶内气体吸入胃内，或喂奶后体位放置不 
当等，均为新生儿呕吐的常见原因。如系喂养不当引起的呕吐，应防止喂奶过多、过急，食后抱 
起婴儿，轻拍后背使积存在胃内的气体排出，呕吐即可停止。食物过敏亦可造成患儿反复呕吐， 
并可伴有腹泻和便血，回避过敏原后可缓解。 

2. 幽门痉挛与本病临床症状相似，但多在生后即出现间歇性不规则呕吐，非喷射性，量不 
多，无进行性加重，偶见胃蠕动波，但右上腹摸不到肿块。一般状况较好，无明显脱水及营养不 
良， B 超检查幽门肌层不肥厚，用阿托品、氯丙嗪等解痉镇静剂治疗效果良好。 

3. 胃食管反流呕吐为非喷射性,上腹无蠕动波，无右上腹橄榄样肿块。采用体位疗法和 
稠厚食物饮食疗法可减轻呕吐。X线钡餐检查、食管24小时 P H 监测等可协助确诊 c 

4. 胃扭转生后数周内出现呕吐，移动体位时呕吐加剧。X线钡餐检查可见 :①食 管与胃 
黏膜有交叉 现象; ②胃大弯位于小弯 之上; ③幽门窦的位置高于十二指肠 球部; ④双胃泡、双液 
平面; ⑤食管腹段延长，且开口于胃下方。胃镜检查亦可达到诊断和治疗（胃镜下整复）的目的。 

5. 其他先天性消化道畸形如幽门前瓣膜、环状胰腺、肠旋转不良及肠梗阻型胎粪性腹膜 
炎等。根据畸形所造成的消化道梗阻程度的不同，症状出现早晚不一。一般于生后不久出现呕 




气泡”等十二指肠梗阻的影像，环状胰腺时十二指肠降段呈现内陷、线形狹窄或节段性缩窄。肠 
旋转不良时钡剂灌肠可显示出结肠框及回盲部充满钡剂，位于右上腹部或上腹中部 a 肠梗阻型 
胎粪性腹膜炎可见腹腔钙化斑。 

【治疗】 

确诊后应及早纠正营养状态，并进行幽门肌切开术，手术方法简便，效果良好。 

第六节肠套叠 

肠套叠 （intussusception) 系指部分肠管及其肠系膜套人邻近肠腔所致的一种肠梗阻,是婴幼 
儿时期常见的急腹症之一，是3个月至6岁期间引起肠梗阻的最常见原因：本病60%的患儿年 
龄在1岁以内，但新生儿罕见。80%的患儿年龄在2岁以内，男孩发病率多于女孩，约为4 : l c 
健康肥胖儿多见，发病季节与胃肠道病毒感染流行相一致，以春季多见」常伴发于胃肠炎和上 
呼吸道感染。 

【病因和发病机制】 

肠套叠分原发和继发两种 ： 95%为原发性，多见于婴幼儿，婴儿回肓部系膜尚未完全间定、 

| 活动度较大是容易发生肠套叠的结构上因素。5%继发性病例多为年长儿，发生肠套疊的肠管 
: 多有明显的器质性原因，如梅克尔憩室翻入回肠腔内，成为肠套叠的起点。肠息肉、肠肿瘤、肠 
' 重复畸形、腹型紫癜致肠壁肿胀增厚等均可牵引肠壁发生肠套叠_ 

有些促发因素可导致肠蠕动的节律发生紊乱，从而诱发肠套叠，如饮食改变、病毒感染及腹 
!泻等。有研究表明病毒感染可引起末段回肠集合淋巴结增生，局部肠壁增厚,甚至凸人肠腔，构 
成套叠起点，加之肠道受病毒感染后蠕动增强而导致肠套瓮_ 

【病理】 

:^肠套叠—般是顺行的，即多为近端肠管套人远端肠腔内，极少数是逆行的。依据其套入部 
位不同分为:①回盲型：回盲瓣是肠套叠头部，带领回肠末端进人升结肠，肓肠、阑尾也随着翻入 
结^内^此型最常见，约占总数的50%〜60%;②回结型 ：回肠 从距回肓瓣几厘米处起套人回肠最 
: 末端，穿过回盲瓣进人结肠，约占30%;③回回结型：回肠先套入远端固肠内，然后整个再套入结 
肠内，约占10% ;<3)小 肠型: 小肠套人小肠，少 见; ⑤结 肠型: 结肠套人结肠，少 见; ⑥多发型 ：回结 
肠套叠和小肠套叠合并存在 ： 

! y ，肠套叠—旦形成，仅有很少部分的小肠套叠可以自行复位(暂时性小肠套叠)，而对于套入结 
肠的或复，的一般不能自行复位，由于鞘层肠管持续痉挛，致使套入部肠管发生循环障碍，初期 
，脉回流受阻，组织充血、水肿、静脉曲张。黏膜细胞分 泌大魅 黏液，进人肠腔内， 1 •:[血液及粪质 
混合成果酱样胶冻状排出。肠壁水肿、静脉回流障碍加重，使动脉受累，供血不足，译致肠壁坏 
死并出现全身中#症状，严重者可并发肠穿孔和腹膜炎。 

【临床表现】 

1. 急性肠套叠 

n) 腹痛 :腹痛 为阵发性规律性发作，表现为突然发作剧烈的阵发性绞痛,患儿哭闹不安、屈 
膝缩腹肩•色苍内，持续数分钟或更长时间后腹痛缓解，安静或人睡，间歇 10 ~ 20 分钟后伴随肠 
蠕动出现又反鉍发作：阵发性腹痛系由于肠系膜受牵拉和套發鞘部强烈收缩所致 t 

(2) 呕吐 : 为早期症状,初为反射性，含乳块和食物残淹 ，后可 佟胆汁，晚期町叶粪便样液体， 
说明有肠管梗阻。 

⑶ 血便: 为重要 症状： 出现症状的最初几小时大便町正常，以后大便少或尤便.约85%的 
病例在发病后6~ 12小时排出果酱样黏液血便，或直肠指检时发现 血便, 

(4) 腹部 包块： 多数病 例在右 上腹季肋下可触及有轻微触痛的套務肿块，4腊肠样，光滑不 






太软，稍可 移动： 晚期病例发生肠坏死或腹膜炎时，出现腹胀、腹腔积液、腹肌紧张和压痛，不易 
扪及肿块，存时腹部扪诊和直肠指检双合检查可触及肿块。 

(5) 全身情况：患儿在¥朗一般情况尚好，体温正常,无全身中毒症状。随着病程延长，病 
情加重，并发肠坏死或腹膜炎时，全身情况恶化，常有严重脱水、高热、嗜睡、昏迷及休克等中 
毒症状： 

2. 慢性肠套叠年龄越大，发病过程越缓慢。主要表现为阵发性腹痛，腹痛时上腹或脐周 
可触及肿块，不痛时腹部平坦、柔软、无包块.病程有时长达十余日。由于年长儿肠腔较宽阔，可 
无梗阻现象,肠管亦+易坏死 .. 呕吐少见，便血发生也较晚 c 

【辅助检查】 

1. 腹部 B 超检查在毖禮部位横断扫描可见“同心圆”或“靶环状”肿块图像，纵断扫描可 
见"套简征”。 

2. B 超监视下水压灌肠 经阢 门插入 Foley 管并将气诞充气20〜 40ml。 将 “T” 形管一端接 
Foley 管，侧管接血! K 计监测注水力，另一端为注水口，注入37〜 40T 等渗盐水匀速推入肠内， 
可见靶环状块影退至 liiiw 部，“半岛征”由大到小，最后消失， B 超下可见“同心圆”或“套筒征” 
消失，回盲瓣 M “蟹爪样”运动，小肠进水，呈"蜂窝状”扩张,诊断治疗同时完成。 

3. 空气灌肠由肛 I'j 注入气体，在X线透视下可见杯口阴影，能清楚看见套叠头的块影， 
并可同时进行复位治疗 I- 

4. 钡剂灌肠可见套叠部位充盈缺损和钡剂前端的杯口影，以及钡剂进入鞘部与套人部之 
间呈现的线条状或弹簧状阴影:只用于慢性肠套叠疑难病例。 

【诊断和鉴别诊断】 

凡健康婴幼儿突然发生阵发性腹痛或阵发性规律性哭闹、呕吐、便血和腹部扪及腊肠样肿 
块时可确诊。肠套叠早期在未排出血便前应做直肠指检。诊断本病时应与下列疾病鉴别。 

1. 细菌性痢疾夏季发病多。大便次数多，含黏液、脓血，里急后重，多伴有高热等感染中 
毒症状。粪便检查4见成堆脓细胞，细菌培养阳性。但必须注意菌痢偶尔亦可引起肠套叠，两 
种疾病可同时存在或肠套臺继发于菡痢后。 

2. 梅克尔憩室出血大堂血便，常为无痛性，亦可并发肠套叠。 

3. 过敏性紫癜冇阵发性腹痛，呕吐、便血，由于肠管有水肿、出血、增厚，有时左右下腹可 
触及肿块， m 绝火多数出儿冇出血性皮疮、又节肿痛.部分病例有蛋白尿或血尿：该病由于肠功 
能紊乱和肠壁肿胀，也可并发肠套叠.- 

【治疗】 

急性肠愈香是一种危及生命的急估，其复位是紧急的治疗措施，一旦确诊徭立即进行： 

1. 非手术疗法 

(1) 灌肠疗法的适应 i 止：肠 套叠在邱小时内，全身情况良好，腹部不胀，无明显脱水及电解 
质紊乱. 

(2) 禁忌 证: U 病程 Li 超过48小时，企身怙况趋，如冇脱水.精神萎靡、高热、沐色V:. Vi 

^•j 3个 j 以&名卨度改张、股脱刺激 u:.x 线腹部平片 * 可豇多数液平曲‘矜;嘉套 
教头部已达脾曲，肿物硬 ifim. 张力大荇;④多次笈发疑有器质性病变 者:⑤ 小肠型肠套叠 

(3) 方法 :包括:山 B 超监视下水压灌肠;②空气灌 肠; ③钡剂灌肠复位。 

⑷灌肠复位成功的表现: 0) 拔出月: ] :管后排出大 m 带臭味的黏液血便和黄色 粪水; ②患儿很 
快人睡，+冉哭闹及 呕吐; ③腹部平软,触不到原有的 包块; ④灌肠复位后给予 0.5 〜 lg 活性炭口 
服，6~8小峰 MV: 打炭未排出，丧 以复位 成功。 

2. 手术治疗肠您#超过48〜72小时，或 M 时间不长但病情严重疑有肠坏死或穿孔者，以 
及小肠型肠愈裔均说 f •术治疗.报据患儿全身情况及套叠肠管的病理变化选择进行肠套叠复 



位、肠切除吻合术或肠造瘘术等。 

5%-8%的患儿可有肠套叠复发。灌肠复位比手术复位的复发率高 = ' 

第七节先天性巨结肠 

先天性巨结肠 (congenital megacolon) 又称||表■性无神经节细胞症 （aganglinnosis) 或赫什朋 
病 （Hirschsprung disease, HD), 是由于直肠或结肠,， I H , 1 , ,;丨;/!近端结肠，使 

该肠管肥厚、扩张。本病是婴儿常见的先天性肠道畸形，发病率为 1/5000-1/2000, 仅次于肛门直 
肠畸形，居先天性消化道畸形的第2位，男女之比为3~4 : 1,有遗传倾向 c 

【病因和病理生理1 

目前认为该病发生是多基因遗传和环境因素共同作用的结果。基本病理变化是痉挛段肠 
管肠壁肌间和黏膜下神经丛内缺乏神经节细胞,无髓鞘的副交感神经纤维数量增加，形态增粗、 
增大，紧密交织成束;扩张段肠管肌层肥厚,黏膜炎症,可伴有小溃疡,肠壁肌间和黏膜下神经节 
细胞正常。 

■ 在形态学上可分为痉挛段、移行段和扩张段三部分。除形成巨结肠外，其他病理生理变化 
有排便反射消失等。根据病变肠管痉挛段的长度，本病可分 为:① 常见型（约占85%);②短段型 
(10%左 右); ③长段型(4%左 右); ④全结肠型（1%左右⑤全胃肠型（罕见 )》 

【 B 床表现】 

1 . 胎便排出延缓、顽固性便秘和腹胀患儿生后 24-48 小时内多无胎便或仅有少量胎便排 
出:.，可于生后 2~3 天出现低位肠梗阻症状。以后即有顽固性便秘 ,S,v3 天甚至_1~2周排便1 ?欠。 
严重者 f 展成不灌肠不排便。痉挛段越长,出现便秘的时间越早、越严重。腹胀逐渐加重，腹壁 
紧张发亮，有静脉扩张,可见肠型及蠕动波，肠鸣音增强,膈肌上升对以弓 | 起呼吸困难。 

2 -呕吐、营养不良和发育迟缓由于功能性肠梗阻，可出现呕吐，量不多，呕吐物含少量胆 
?=，严重者可见粪样液，加上长期腹胀,便秘使患儿食欲下降，营养物质吸收障碍，致发育迟缓、 
消瘦、贫血或有低蛋白血症伴水肿。 

3. 直肠指检直肠壶腹部空虚，拔 指廢由 于近端肠管内积存大量粪便 ，可鲱 出恶臭气体及 
大便。 

[并发症] 

1. 小肠结肠炎为本病的常见并发症，可见于任何年龄，尤其是新生儿。由于远端肠梗阻 
使结©髙度扩张，肠腔内压增高导致肠黏膜缺血，同时降低了黏膜的屏障作用，使粪便的代谢产 
物、细菌、毒素进人血液循环，患儿出现髙热、高度腹胀、呕吐、排出恶臭并带血的稀便。肠黏膜 
缺血处可产生水肿、溃疡，引起血便及肠穿孔。重者炎症侵犯肌层，出现浆膜充血、水肿、增厚， 

渗出性腹膜炎。由于吐泻及扩张肠管内大量肠液的积存，迅速出现脱水和酸中毒，死亡率 

2. 肠穿孔多见于新生儿，常见的穿孔部位为乙状结肠和盲肠^ 

3. 继发感染如败血症、肺炎等。 

【辅助检查】 

1. X线检查一般可确定诊断。①腹部立位平片：多显示低位不完全性肠梗阻，近端结肠 
扩张，盆腔无气体或少量气体。②钡剂灌肠检查 :其诊 断率在90%左右，可显示典型的痉挛段、 
移行段和扩张段，呈“漏斗状”改变,痉挛段及其上方的扩张肠管,排钡功能差,若黏膜皱襞变粗 
(锯齿状变化)，提示伴有小肠结肠炎。 

2. 直肠、肛门测压检查测定直肠、肛门内外括约肌的反射性压力变化，患儿内括约肌反射 
性松弛过程消失,直肠肛门抑制 反射阴 性。2周内新生儿可出现假阴性.故不适用 




含量和胆碱酯酶活性，患儿两者均较正常儿高出 5~6 倍，但对新生儿诊断率 较低; 还可用免疫组 
化法检测神经元特异性烯醇化酶等： 

4. 直肠肌层活检从直肠壁取全层肠壁组织活检，计数神经节细胞数量。患儿缺乏神经节 
细胞，而无髓鞘的神经纤维数 id •增加.形态增粗、增大= 

5. 肌电图检查患儿直肠和乙状结肠远端的肌电图波形低矮，频率低，不规则，波峰消失= 

【诊断和鉴别诊断】 

凡新生儿生后胎粪排出延迟或不排胎粪，伴有腹胀、呕吐应考虑本病。婴幼儿有长期便秘 
史和腹胀等体征者即应进行特殊检査。本病应与以下疾病相 鉴别： 

1. 新生儿期 

(1) 胎粪銮综合川:、眙炎迚 fZ.) : 山于骀粪浓缩税队可出现一过性低位肠梗阻症状，经灌肠 
排出胎粪后，即可止:常排便旦不再复发： 

(2) 先天性肠闭 锁:新 生儿回肠或结肠闭锁，表现为低位肠梗阻症状，直肠指检仅见少量灰 
白色胶冻样便，用盐水灌肠亦不能排便。腹部直立位平片可见整个下腹部无气，钡剂灌肠X线 
造影可明确诊断。 

(3) 新生儿坏死性小肠结肠 炎：与 先天性巨结肠伴发小肠结肠炎很难鉴别。本病多为早产 
儿，围生期多有窒息、缺试、感染、休克的病史，且有便血 ： X线平片示肠壁有气铤肿和（或）门静 
脉积气。 

2. 婴儿和儿童期 

(1) 继发性巨结肠 ：肛门 、直肠末端有器质性病变，如先天性肛门狭窄、术后瘢痕狭窄或直肠 
外肿瘤压迫等，使排便不畅，粪便滞留，结肠继发扩张。经肛诊可以确诊。 

⑵特发性巨结肠 ：该病 与排便训练不当有关，特点是患儿直、结肠有正常的神经节细胞。 
表现为无新生儿期便秘史， 2 〜 3 岁出现症状，慢性便秘常伴肛门污便，便前常有腹痛。肛诊感觉 
除直肠扩张积、便外，一般触不到痉挛段，直肠肛门测压有正常阳性反射。 

(3) 功能性 便秘： 是一种原因不明的慢性便秘，分为慢传输型、出口梗阻型及混合型。表现 
为排便次数少、排便费力、粪质较硬或呈球状、排便不尽感，有时需借助人工方式(手抠)来协助 
排便。诊断需排除器质性疾病。 

【治疗】 

应进行根治手术切除无神经节细胞肠段和部分扩张结肠。先天性巨结肠许多并发症发生 
在生后2个月内，故要特别重视此期间的治疗。 

1. 保守治疗①口服缓泻剂、润滑剂，帮助 排便; ②使用开塞露、扩肛等刺激括约肌，诱发排 
便; ③ 灌肠: 肛管插人深度要超过狭窄段，每日一次注人生理盐水,揉腹后使灌肠水与粪水排出， 
反复数次，逐渐使积存的粪便排出。 

2. 手术治疗包括结肠造瘘术和根治术。凡合并小肠结肠炎不能控制者，合并营养不良、 
高热、贫血、腹胀、不能耐受根治术者，或保守治疗无效、腹胀明显影响呼吸者，均应及时行结肠 
造瘘术。现多主张早期进行根治手术，一般认为体重在 3kg 以上，周身情况良好即可行根治术。 


第八节腹泻病 


腹泻病 （diarrhea)， 是一组由多病原、多因素引起的以大便次数增多和大便性状改变为特点 
的消化道综合征。是我国婴幼儿最常见的疾病之一。6个月至2岁婴幼儿发病率高，1岁以内 
约占半数,是造成儿童营养不良、生长发育障碍甚至死亡的主要原因之一。 

婴幼儿容易患腹泻病，主要与下列易感因素有关。 





1. 消化系统发育尚未成熟，胃酸和消化酶分泌少，酶活力偏低，不能适砬食物质和 M 的较大 
变化：婴幼儿水代谢旺盛，婴儿每日水的交换盘为细胞外 液遣的 1/2,而成人仅为1/7,对缺水的 
耐受力差，一旦失水容易发生体液紊乱：嬰儿时期神经调节、内分泌、循环、肝功能、贤功能发育 
不成熟，容易发生消化道功能紊乱 ； 

2. 生长发育快，所需营养物质相对较多，且婴儿食物以液体为主，入 M 较多，胃肠道负袒重 ； 

3. 机体防御功能差①婴儿胃酸偏低，胃排空较快，对进人胃内的细菌杀灭能力 较弱; ②血 
清免疫球蛋白（尤其是 IgM、IgA) 和胃肠道分泌型 IgA(SIgA) 均 较低： 肠黏膜的免疫防御反应及 
口服汾受 （oral tolerance) 机制均不完善： 

4. 肠道菌群失调正常肠道菌群 （normal intestinrl micmflora) 对入浸的致病微生物有抬抗 
作用，新生儿生后尚未建立正常肠道菌群，改变饮食使肠道内环境改变，或滥用广谱抗也索.均 
可使肠道正常菌群平衡失调而患肠道感染 ； 同时，维生素 K 的合成有赖于肠道正常菌群的参与， 
故小婴儿肠道菌群失调时除易患腹泻外,还可有呕吐或大便中 带血： 

5. 人工喂养母乳中含有大量体液因子 （SIgA、 乳铁蛋白）、巨噬细胞和粒细胞、溶菌酶、溶 
酶体等，有很强的抗肠道感染作用 .. 家畜乳中虽有某些上述成分，但在加热过程中被破坏.而且 
人工 喂养的食物和食具易受污染，故人1:喂养儿肠道感染发生率明显高于母乳喂养儿- 

【病因】 

引起婴幼儿腹泻病的病因分为感染性及非感染性原因。 

1. 感染因素肠道内感染可由病毒、细菌、真菌、寄生虫引起，以前两者多见，尤其是病毒。 

(1) 病毒感 染:寒 冷季节的婴幼儿腹泻80%由病毒感染引起：病毒性肠炎主要病原为轮状 
病毒 （rotavirus, RV)， 属于呼肠病毒科 RV 属； 杯状病毒 （calidvirus) 科的诺如病毒属 （nmw'irus) 
和札如病毒属 （sapovirus); 星状病毒 （astrovirus); 肠道腺病毒 （enterir adenovirus) 等：其他肠道病 
毒包括柯萨奇病毒 （coxsackievirus)、 埃可病毒 （echo virus); 冠状病毒 （coronavirus) 科的环曲病毒 
CtDiwirus) 等。近年来一些与急性胃肠炎相关的病毒在腹泻病患者的粪便标本中被检出，如人博 
卡病毒 （human booavirus , HBnV) , Aichi 病毒等•： 

(2) 细菌感染(本节中不包括法定传染病） 

1) 致腹泻大肠埃希菌 :根据 引起腹泻的大肠埃希菌不同致病毒性和发病机制，已知菌株可 

分为 5 大组：①致病性大肠埃希菌 （entempathogenir E.roli,EPEC)： 为最早发现的致腹泻大肠埃 
希菌： EPEC 侵入肠道后，黏附在肠黏膜上皮细胞，引起肠黏膜微绒毛破坏，皱襞萎缩、变平,黏 
膜充血、水肿而致腹泻，可累及全 肠道。 ②产毒性大肠埃希菌 （entemtoxigenir E.rnli, ETEC): 可黏 
附 在小肠 h 皮刷状缘，在细胞外繁殖，产生不耐热肠毒素 （丨 ahi i e toxin,LT) 和耐热肠毒素 Utahle 
toxin ， ST) 而引起腹泻：③侵袭性大肠埃希菌 (enteroinvasive E.roli ， EIEC): 可直接侵入肠黏膜引 
u 太，反。，㈣训 mnu 人山肠I皮细胞 h'l {II坏处，引仙⑽、 Mlfch i /. iVi'j 
志贺菌相似，两者0抗原有交叉反应。④出血性大肠埃希菌 （entemhemorrhagic E.roli ,FXEC)： 
黏附 •) n 贺杆闽相似的肠山 (v ⑽ n 站脱 坏外和脱液讣泌，效出血性收 

炎：⑤黏附-集聚性大肠埃希菌 （enlftroarlherent-aggregative E.rnli,EAEC) :以 集聚方式黏附于下 
段小肠和结肠黏膜致病，不产生肠毒素，亦不引起组织损伤： 

2) 空肠弯曲菌 (campylohacter jpjujii%, 与肠炎有关的弯曲蘭有空肠型、结肠型和胎儿亚型3 
种，95%〜99%的弯曲菌肠炎是由胎儿弯曲菌空肠亚种（简称空肠弯曲菌）所致致病菌直接侵 
人空肠、回肠和结肠黏膜，引起侵袭性腹泻：某些菌株亦能产生肠#索 

3) 耶尔森菌( Yersinia)： 除侵袭小肠、结肠黏膜外，还可产生肠毒素，引起侵袭性和分泌性腹泻 

4) 其 他:沙 f jit (salmonella)( 主要为鼠伤寒和其他_寒、副伤寒沙门蘭)、嗜水气单胞菌 






肠道外感染时长期、大 1|!: 地使用广谱抗生索可引起肠道菌群紊乱，肠道正常菌群减少，耐药性金 
黄色葡萄球菌、变形杆蘭、铜绿假单胞菌、难辨梭状芽胞杆菌或白念珠菌等可大量繁殖，引起药 
物较难控制的肠炎， 称为抗.生索 相关性腹泻 ( antibiotic-associated diarrhea, A AD ) 0 

2. 非感染因素 

(1) 饮食 因索: ①喂养不•当可引起腹泻,多为人工喂养儿,原因为喂养不定时，饮食量不当， 
突然改变食物品种，过旱喂给大 M 淀粉类或脂昉类 食品; 母乳喂养过早添加 辅食; 果汁，特别是 
含高果糖或山梨醇的果汁，可产生尚渗性腹泻;肠道刺激物(调料、富含纤维素的食物)也可引起 
腹泻-_②过敏性腹泻，如对牛奶蛋 n 、大豆蛋白等过敏而引起腹泻。③原发性或继发性双糖酶（主 
要为乳糖酶）缺乏或活性降低，肠道对糖的消化吸收不良而引起腹泻。 

m 气候 因素： 气候突然变化、腹部受凉，使肠蠕动 增加; 天气过热，消化液分泌减少或由于 
口渴饮奶过多等都可能诱发消化功能紊乱致腹泻。 

[ 发病机制] 

导致腹泻的机制 冇:① 肠腔内存在太 M 不能吸收的具有渗透活性的物质——“渗透性”腹 
泻; ②肠腔内电解质分泌过多——“分泌性” 腹泻; ③炎症所致的液体大量渗岀一“渗岀性” 
腹泻; ④肠道蠕动功能异常——“肠道功能异常性”腹泻等。但在临床上不少腹泻并非由某种 
单一机制引起，而是在多种机制共同作用下发生的。 

1. 感染性腹泻病原微生物多随污染的食物或饮水进人消化道，亦可通过污染的日用品、 
手、玩具或带菌者传播：病原微生物能否引起肠道感染取决于宿主防御功能的强弱、感染病原 
微生物的量及毒力大小= 

( 1 ) 病毒性 肠炎： 各种病毒浸人肠道后，在小肠绒毛顶端的柱状上皮细胞上复制,使细胞发 
生空泡变性和坏死，其微绒毛肿胀、排列紊乱和变短，受累的肠黏膜上皮细胞脱落，遗留不规则 
的裸露病变，致使小肠黏膜重吸收水分和电解质的能力受损，肠液在肠腔内大量积聚而引起腹 
泻。 同时，发生病变的肠黏膜细胞分泌双糖酶不足且活性降低，使食物中糖类消化不全而积滞 
在肠腔内，并被细菌分解成小分子的短链有机酸，使肠液的渗透压增高。微绒毛破坏亦造成载 
体减少， h 皮细胞钠转运功能障碍，水和电解质进一步丧失（图11-0。新近的研究表明，轮状病 
海 的非结构蛋内 4( NSP4) 亦 与 发病机制关系密切。 NSP4 是具有多种功能的液体分泌诱导剂， 
可以通过以 F 方式发挥 作用： 作用于固有层细胞，激活 cr 分泌和水的 外流; 改变上皮细胞的完 
整性，从而影响细胞膜的通 透性; 本身可能形成 一 个通道或是激活一种潜在的 Ca 2+ 激活通道，导 
致分泌 增加; 通过旁分泌效应作用于未感染的细胞，扩大了被感染的黏膜上皮细胞的感染 效应； 
直接作用于肠道神经系统 （ENS)， 产生类似于霍乱毒索引起的腹泻。 

⑵细陳性肠炎：肠道感染的病原菌不间，发病机制亦不同。 

1 ) 肠#蔡性 肠炎： 各种产生肠毒素的细菌可引起分泌性腹泻，如霍乱弧菌、产肠毒素性大肠 
埃希菌等，如图丨 1-2 所示.病原体搜入肠道屛,一般仅在肠腔内繁殖，黏附在肠 h 皮细胞刷状缘， 
不侵人肠黏膜细蘭在肠腔释放2种肠毒素，即不耐热肠毒素 (LT) 和耐热肠毒素 （ST>,LT 与 
小肠丨4 HDKJIJv I IIJ M I, II ( VI1MV. U 川 

( ( ，AMP),rAMP 增多后.即抑 制小 肠绒毛上皮细胞吸收 N a + 、cr 和水，并促进肠腺分泌 ,Cr；ST W \ 








第十一章_消化系统疾病 


病毒侵入小肠黏龙 


f 膜绒毛_ 


:上 皮细胞并复制 



通过激活鸟苷酸环化酶，使三磷酸鸟苷 
(GTP) 转变为环磷酸鸟苷 （ cGMP )， cGMP 
增多后亦使肠上皮细胞减少 Na + 和水的 
吸收，促进 cr 分泌。两者均使小肠液总 
量增多，超过结肠的吸收限度而发生腹 
'泻，排出大量水样便，导致患儿脱水和电 
解质紊乱。 

2) 侵袭性肠炎 :各种 侵袭性细菌感 
染可引起渗出性腹泻，如志贺菌属、沙门 
菌属、侵袭性大肠埃希菌、空肠弯曲菌、 
耶尔森菌和金黄色葡萄球菌等均可直接 
侵袭小肠或结肠肠壁，使黏膜充血、水 
肿，炎症细胞浸润，引起渗出和溃疡等病 
变。此时可#出含有大量白细胞和红细 
胞的菌痢样粪便，并出现全身中毒症状。 
结肠由于炎症病变而不能充分吸收来自 
小肠的液体，并且某些致病菌还会产生 
肠毒素，亦可发生水样腹泻 c 

2. 非感染性腹泻主要是由饮食 
不当引起，如图 11-3 所示。当进食过董 


产毒性大肠埃希菌 
在小肠上部，通过凿毛上的黏附因子 

I 

附着到小肠黏膜上进行繁殖 



腺苷酸 Y 环化酶 
细胞内 ATP I - 


_ | _I 

| 抑制小肠绒毛上皮细胞吸收 Na% Cr 和水，并促进 Ch 分泌1 

_ I _ 

| 肠液中 Na' Cl- 和水总_多，超过结肠吸收限度1 

1 

| 大蛩水样腹 f 1 

图 11-2 肠毒素引起的肠炎发病机制——以产毒性大肠 
一 埃希菌为例 

或食物成分不恰当时，食物不能被充分 

消化和吸收而积滞在小肠上部，使肠腔内酸度降低，有利于肠道下部的细菌上移和 繁殖; 食物发 
酵和腐败，分解产生的短链有机酸使肠腔内渗透压增高，腐败性毒性产物刺激肠壁，使肠蠕动增 
At, 导致腹泻，进而发生脱水和电解质紊乱。 

【临床表现】 

不同病因弓I起的腹泻常各具临床特点和不同临床.过程。故在临.床诊断中常包括病程、严重 






2 个月以上。同外学者亦有将病程持 
续2周以上的腹泻统称为慢性腹泻，或 
难治性腹泻。 

1. 急性腹泻 

(1) 腹泻的共同临床表现 

1) 轻型 :常由 饮食因索及肠道外感 
染引起 c 起病可急可缓，以胃肠道症状 
为主，表现为食欲不振，偶有溢乳或呕 
吐,大便次数增多，但每次大便 M •不多， 

稀薄或带水，呈黄色或黄绿色，有酸味. 

常见白色或黄白色奶瓣和泡沫 c 无脱 
水及全 身中禅 症状，多在数 H 内痊愈。 

2) 重型： 多由肠道内感染引起 c 
常急性起病，也可由轻型逐渐加重、转 
变而来，除有较重的胃肠道症状外，还 

有较明显的脱水、电解质紊乱和全身感染中毒症状，如发热或体温不升、精神烦躁或萎靡、嗜睡、 
面色苍白、意识模糊甚至昏迷、休克。 



胃肠道症状包括食欲低下，常有呕吐，严重者可吐咖啡色 液体; 腹泻频繁，大便每日十余次 
至数十次，多为黄色水样或蛋花样便，含有少量黏液，少数患儿也可有少量血便。 

水、电解质及酸碱平衡紊 乱：由 于吐泻丢失体液和摄入量不足，使体液总量，尤其是细胞外 
液量减少，导致不同程度(轻、中'、重）的脱水。由于腹泻患儿丧失的水和电解质的比例不尽相同， 
可造成等渗、低渗或高渗性脱水，以前两者多见。出现眼窝、囱门凹陷，尿少、泪少，皮肤黏膜干 
燥、弹性下降，甚至血容量不足引起的末梢循环改变，见第四章第三节内容及图11-4。 



图 11-4 婴幼儿脱水时的特征性症状、体征 


重型腹泻病时常出现代谢性酸中毒、低钾血症等离子紊乱，见第四章第二节有关内容。腹 
泻伴代谢性酸中毒的发生原 因有: ①腹泻丟失大量碱性物质。②进食少，肠吸收不良，热能不足， 
使机体得不到正常能量供应,导致脂肪分解增加，产生大量酮体。③脱水时血容量减少，血液浓 
缩，使血流缓慢，组织缺氧导致尤氧酵解增多而使乳酸堆积。④脱水使肾血流量亦不足，其排酸、 




保钠功能低下，使酸性代谢产物滞留在体内。患儿可出现精神不振、唇红、呼吸深大、呼出气凉 
而有丙酮味等症状，但小婴儿症状可不典型。在腹泻脱水合并代谢性酸中毒时,虽然体内钾含 
量降低，由于血液浓缩，酸中毒时钾由细胞内向细胞外转移，尿少而致钾排出摄减少等原因可使 
体内钾总量减少，但血清钾多数正常=随着脱水、酸中毒被纠正、排尿后钾排出增加、大便继续 
失钾以及输入葡萄糖合成糖原时使钾从细胞外进入细胞内等，血钾迅速下降，出现不同程度的 
缺钾症状，如精神不振、无力、腹胀、心律失常、碱中毒等。 

腹泻病时还可合并低钙血症和低镁 血症: 腹泻患儿进食少，吸收不良,从大便丢失钙、镁，可 
使体内钙、镁减少，此症在活动性佝偻病和营养不良患儿更多见：但是脱水、酸中:靡时由于血液 
浓缩、离子钙增多等原因，不出现低钙的症状，待脱水、酸中趙纠正后则出现低钙症状(手足搐搦 
和惊厥)。极少数久泻和营养不良患儿输液后出现靈颤、抽搐。用钙治疗无效时应考虑•有低镁血 
症的可能。 

(2) 几种常见类型肠炎的临床特点 

1) 轮状病毒 肠炎: 是婴儿腹泻最常见的病原。呈散发或小流行，经粪-口传播，也可通过 
气溶胶形式经呼吸道感染而致病：潜伏期1~3天，多发生在6~24个月的婴幼儿。起病急，常伴 
发热和上呼吸道感染症状，多数无明显感染中織 症状： 病初1~2天常发生呕吐，随后出现腹泻。 
大便次数及水分多，呈黄色水样或蛋花样便带少量黏液，无腥臭味。常并发脱水、酸中毒及电解 
质紊乱。轮状病毒感染亦可侵犯多个脏器，导致全身，包括神经、呼吸、心脏、肝胆、血液等多系 
统病变，如出现无热惊厥、心肌损害、肺部炎症、肝胆损害等。本病为自限性疾病，数 H 后呕吐渐 
停，腹泻减轻，自然病程约3~8天，少数较长。粪便显微镜检查偶有少量白细胞,感染后1~3天 
即有大量病毒自大便中排出，最长可达6天。血清抗体一般在感染后3周上升。病毒较难分离， 
有条件者可直接用电镜检测病毒，或 PCR 及核酸探针技术检测病毒抗原 3 临床常用 ELISA 法 
或胶体金法检测粪便中病毒抗原。 

2) 诺如病毒肠 炎:全 年散发，暴发高峰多见于寒冷季节 （11 月至第二年2月)。该病毒是集 

构急、性暴发性胃肠炎的首要致病原，发生诺如病毒感染最常见的场所是餐馆、托幼机构、医 

学校、军营、游船、养老院等地点，因为常呈暴发性，从而造成突发公共卫生问题。感染后潜 
f 大期多为12〜36小时，急性起病。首发症状多为阵发性腹痛、恶心、呕吐和腹泻，全身症状有畏寒、 
发热、头痛、乏力和肌痛等：可有呼吸道症状。吐泻频繁者可发生脱水及酸中#、低钾：本病为 
自限性疾病，症状持续12〜72小时。粪便及周围血象检查一般无特殊发现： 

3) $毒性细菌引起的肠炎:多发生在夏季 = 潜伏期1〜2天，起病较急。轻症仅大便次数稍 
增，‘性状轻微 改变。 重症腹泻频繁，量多，呈水样或蛋花样混有黏液，镜检无闩 细胞： 伴呕吐，常 
发生脱水、电解质和酸碱平衡紊乱 r 本病为自限性疾病，自然病程一般为3~7天，亦可较长。 

4) 侵袭性细菌(包括侵袭性大肠埃希菌、空肠弯曲菌、耶尔森菌、鼠伤寒杆菌等）引起的肠 
炎：全年均可发病，多见于夏季。潜伏期长短不等。常引起志贺杆菌性痢疾样病变：根据病原 
菌侵袭的肠段部位不同，临床特点各异。一般表现为急性起病，高热甚至可以发牛热惊厥，腹 
泻频繁，大便呈黏液状，带脓血，有腥 奧味： 常伴恶心、呕吐、腹痛和里急后重，出现严重的中 
触状，如高热、意识改变，甚至感染性休克,.大便镜检有大 M 卩彳细胞及数等的红细胞、•粪 
便细菌培养可找到相应的致病菌其中空肠弯曲菌常侵犯空肠和 | ji :| 肠,有脓血便，腹痛甚剧烈, 
易误诊为闹 尾炎，亦可并发严重的小肠结肠炎、败血症、肺炎、脑膜炎、心内膜炎和心包炎等：研 
究发现格林-巴利综合征与空肠弯曲菌感染有关。耶尔森鼸小肠结肠炎多发生作冬季和早春， 
可引起淋巴结肿大，亦可产生肠系膜淋巴结炎，症状可 1 j 阑尾炎相似，也町引起咽痛和颈淋巴结 
炎鼠伤寒沙 I ' j 菌小肠结肠炎有胃肠炎型和败血症型，新生儿和<1岁婴儿允易感染，新生儿多 
为败血症型，常引起暴发流行、可排深绿色黏液脓便或内色胶冻样便 

5) 出血性大肠埃希_肠炎:大便次数增多,开始为黄色水样便，后转为血水便，有特殊奥 味,、 



乎各种抗生索均可诱发本病：可在用药1周内或迟至停药后4〜6周发病。亦见于外科手术后， 
或患荷肠梗阻、肠套矜 J-X 结肠等病的体弱患者。此菌大蛰繁殖，产生毒素 A (肠毒素)和毒素 B (细 
胞毒素）致病，表现为腹泻,轻症大便每1:1数次，停用抗生素后很快痊愈。重症频泻,黄绿色水样 
便，可有假膜排出，为坏死海尜致肠黏膜坏死所形成的假膜。黏膜下出血可引起大便带血，可出 
现脱水、电解质紊乱和酸中#。伴有腹痛、腹胀和全身中毒症状，甚至发生休克。对可疑病例可 
行结肠镜检查。大便厌铽蔺培养、组织培养法检测细胞毒素可协助确诊。③真菌性肠炎 :多为 
白念珠菌所致，2岁以下婴儿多见。常并发于其他感染，或肠道菌群失调时。病程迁延，常伴鹅 
口疮。大便次数增多，黄色稀便,泡沫较多，带黏液，有时可见豆腐渣样细块(菌落)。大便镜检有 
真菌孢子和荫丝，如芽胞数 M 不多,应进一步做真菌培养确诊。 

2. 迁延性和慢性腹泻病因复杂，感染、食物过敏、酶缺陷、免疫缺陷、药物因素、先天性畸 
形等均可引起。以急性腹泻未彻底治疗或治疗不当、迁延不愈最为常见 c 营养不良的婴幼儿患 
病率高，其原 因为: ①重症营养不良时胃黏膜萎缩，胃液酸度降低，使胃杀菌屏障作用明显减弱， 
有利于胃液和十二指肠液中的细菌和酵母菌大量繁殖。②营养不良时十二指肠、空肠黏膜变 
薄，肠绒毛萎缩、变性，细胞脱落增加，双糖酶，尤其是乳糖酶活性以及刷状缘肤酶活性降低，小 
肠有效吸收面积减少，引起各种营养物质的消化吸收不良。③重症营养不良患儿腹泻时小肠上 
段细菌显著增多，十二指肠内厌氧菌和酵母菌过度繁殖，由于大量细菌对胆酸的降解作用，使游 
离胆酸浓度增高，损害小肠细胞，同时阻碍脂肪微粒形成。④营养不良患儿常有肠动力的改变。 
⑤长期滥用抗 4 索引起肠道菌捫火叫 (. -r-i,i u fuJi 阴性杆菌有效 

的 IgM 抗体、起黏膜保护作用的分泌型 IgA 抗体、吞噬细胞功能和补体水平均降低，因而增加了 
对病原的易感性，同时降低了对食物蛋白抗原的口服免疫耐受。故营养不良患儿患腹泻时易迁 
延不愈,持续腹泻又加重了营养不良，两者互为因果，形成恶性循环，最终导致多脏器功能异常。 

对于迁延性、慢性腹泻的病因诊断，必须详细询问病史，进行全面的体格检査，正确选用有 
效的辅助检查，如:①粪便常规、肠道菌群分析、大便酸度、还原糖和细菌 培养; ②小肠黏膜活检， 
了解慢性腹泻的病理生理 变化; ③食物过敏方麵检查,如食物回避-激发试验等，：必要时还可 
做消化道造影或 CT 等影像学检查、结肠镜等综合分析判断。 

【诊断和鉴别诊断】 

可根据临床表现和大便性状作出临床诊断。必须判定有无脱水(程度和性质)、电解质紊乱 
和酸碱失衡：从临床诊断和治疗需要考虑，可先根据大便常规有无白细胞将腹泻分为 两组： 

1_大便无或偶见少量白细胞为侵袭性细菌以外的病因（如病毒、非侵袭性细菌、喂养不 
当）弓I起 的腹汚 ，多为水泻，有时伴脱水症状，除感染因素外应注意下列 情况： 

⑴“生理•:腹泻 ”： 多见于6个月以内婴儿，外观虚胖，常有湿疹,生后不久即出现腹泻，除 
大便次数增多外，尤其他症状，食欲好，不影响生长发育。近年来发现此类腹泻可能为乳糖不耐 
受的一种特殊类型，添加辅食后大便即逐渐转为正常。 

(2) 导致小肠消化吸收功能障碍的各种疾病:如双糖酶缺乏、失氯性腹泻、原发性胆酸吸收 
不良、饮物过敏性腹泻等， rij •根据各病特点进行粪便酸度检测、还原糖检测、查找食物过敏原、食 
物 M 避-激发试验等加以鉴别. 




治疗原则 :调 整饮食，预防和纠正脱水,合理用药,加强护理,预防并发症。不同时期的腹泻 
病治疗重点各有侧重,急性腹泻多注意维持水、电解质 平衡; 迁延性及慢性腹泻则应注窓肠道菌 
群失调及饮食疗法。 

1. 急性腹泻的治疗 

(1) 饮食 疗法: 腹泻时进食和吸收减少,而®黏膜损伤的恢复、发热时代谢旺盛、侵袭性肠炎 
丢失蛋白等因素使得营养需要量增加，如限制饮食过严或禁食过久常造成营养不良，并发酸中 
毒，以致病情迁延不愈影响生长发育。故应强调继续饮食，满足生理需要，补充疾病消耗，以缩 
短腹泻后的康复时间，应根据疾病的特殊病理生理状况、个体消化吸收功能和平时的饮食习惯 
进行合理调整。有严重呕吐者可暂时禁食 4-6 小时(不禁水)，尽快恢复母 SL 及原来已经熟悉的 
饮食,由少至I]多，由稀到稠，喂食与患儿年龄相适应的易消化饮食。病毒性肠炎可以有继发性双 

酶(主要是乳糖酶)缺乏，对疑似病例可以改喂豆类、淀粉类食品,或去乳糖配方奶粉以减轻腹 
泻，缩短病程。腹泻停止后逐渐恢复营养丰富的饮食，并每日加餐1次，共2周。 

( 2 ) _ 纠芘水 、电解质紊乱及酸碱 失衡: 参照第四章第三节。重度脱.水时静脉补液见圈11-5。 


第一阶 段:改 善循环(扩容） 


第二阶段 :继续 纠正累计损失 
8〜12小时 


20ml/kg 2:1 等张含 
钠液或生理盐水 


"^7 

| 情况改善 | 


1 低渗性脱水 | | 等渗性脱水 1 


1 2/3 张含钠液 1 | 1/2-2/3 张含 


第三 阶段: 继续补液阶段 
12-16 小时 


[ 丨 in I I in I I M 

图 11-5 重度脱水时的静脉补液 


(3) 补钙、补镁治疗 

1) 补耗 ：补沐 过枵中如出现惊厥 f 足搐搦可用10%葡萄糖酸钙每次1〜 

« 10ml, 用等量 5%~10% 葡萄糖液稀释后缓慢静脉推注。 

2) 补镁: 在补钙后手足搐搦不见好转反而加重时要考虑低镁血症，可测定血镁浓度》同时 
用25%硫酸镁，每次 0..1~0._2ml/kg, 深部肌内注射，每 H 2~3次，症状消失后停用 .. 





(4) 药物治疗 

1) 控制 感染： ①水样使版泻患者（约占 709r) 多为病毒及非侵袭性细菌所致，一般不用抗生 
素 c 如伴有明显 中毋症 状不能用脱水解释者.尤其是对重症患儿、新生儿、小婴儿和衰弱患儿(免 
疫功能低下） rv: 选用抗 1:. 私治疗②黏液脓血便患者(约占30%)多为侵袭性细菌感染,应根据 
临床特点，针对病原经验性选用抗荫药物.再根据大便细菌培养和药物敏感试验结果进行调整： 
大肠埃希菌、空肠跨曲蘭、耶尔森 m 、鼠伤寒沙门菌所致感染常选用抗革兰阴性杆菌的以及大环 
内酯类抗生索金黄色饨萄球 蔺肠炎 、假膜性肠炎、真菌性肠炎应立即停用原来使用的抗生素， 
根据症状可选用苯唑西林讷、万古铝尜、利福平、甲硝唑或抗真菌药物治疗= 

2) 肠道微牛.态疗法：衧助于恢复肠道正常菌群的生态平衡，抑制病原菌定植和侵袭，控制腹 
泻。常用双歧杆菌、嗜酸乳杆菡、酷酸梭状芽胞扦菌、舞链球菌、地衣芽胞杆菌、枯草芽胞杆菌、 
蜡样芽胞杆蘭、鼠李糖乳杆蘭、布拉酵母菡等制剂。 

3) 肠黏膜保护剂 ：能吸 附病喙体和#索.维持肠细胞的吸收和分泌功能，与肠道黏液糖蛋白 
相互作用，可增强其屏障功能.阻止病原微生物的攻击,如蒙脱石粉。 

4) 抗分泌 治疗： 脑啡肽酶抑制剂消旋卡多曲可以通过加强内源性脑啡肽来抑制肠道水、电 
解质的分泌.可以用于治疗分泌性腹泻。 

5) 避免用止泻剂，如洛哌丁醇，因为它抑制胃肠动力的作用，增加细菌繁殖和毒素的吸收， 
对于感染性腹泻有时是很危险的： 

6) 补锌 治疗： 对于急性腹泻患儿，应每日给予元素锌 20mg(>6 个月 ）,6 个月以下婴儿每日 
10mg, 疗程10 〜 14天。 

2.迁延性和慢性腹汚治疗 K; ' ! • | "I ^ n 屯营养不良和其他并发疝，极怙较为 
复杂，必须采取综合治疗措施。积极寻找引起病程迁延的原因，针对病因进行治疗，切忌滥用抗 
生素，避免顽固的肠道菌群失调。预防和治疗脱水，纠正电解质及酸碱平衡紊乱。此类患儿多 
有营养障碍，喂养对促进肠黏膜损伤的修复、胰腺功能的恢复、微绒毛上皮细胞双糖酶的产生等 
进而恢复健康是必要的治疗措施。 

(1) 调整饮食 ：应继 续母乳喂养。人工喂养儿应调整饮食，保证足够热量。 

(2) 双糖不耐受患儿食用含双糖(包括乳糖、蔗糖、麦芽糖)的饮食可使腹泻加重，其中以乳 
糖不耐受最多见，治疗中应注意减少饮食中的双糖负荷，如采用不含乳糖代乳品或去乳糖配方 
奶粉等。 

(3) 过敏性腹泻的治疗 :如果 在应用无双糖饮食后腹泻仍不改善，应考虑食物过敏(如对牛 
奶过敏）的可能性，应回避过敏食物,也可以采用游离氨基酸或水解蛋白配方饮食。 

⑷耍素 饮食： 是肠黏膜受损伤患儿最理想的食物，系由氨基酸、葡萄糖、中链甘油三酯、多 
种维生素和微量元素组合而成。应用时的浓度和董视患儿临床状态而定。 

(5) 静脉 营养： 少数不能耐受口服营养物质的患儿可采用静脉髙营养。推荐方 案:脂 肪乳剂 
每曰2〜 3g/kg， 复方氨基酸每日2 〜 2.5g/kg， 葡萄糖每日12〜 15g/kg, 电解质及多种微量元素适量， 
液体每日120〜 150 m |/kg， 热量每日50 〜 90cal/kg。 好转后改为口服。 

(6) 药物治 疗:抗 生素仅用于分离出特异病原的感染患儿，并根据药物敏感试验选用。补充 
微 M 元素和维 生素： 如锌、铁、烟酸、维生素 A、 维生素 B 12 、维生素、维生素 C 和叶酸等，有助于 
肠黏膜的修复。应用微牛.态调节剂和肠黏膜保护剂、、 

⑺中 医辨证论治有良好的疗效，并可配合中药、推拿、捏脊等。 

【预防】 

1 • 合理喂养，提倡母乳喂养，添加辅助食品时每次限一种，逐步增加，适时 断奶。 人丁.喂养 
者应根据具体情况选择合适的代乳品。 

2. 对于牛理性腹泻的婴儿应避免不适当的药物治疗,或者由于婴儿便次多而怀疑其消化能 




第九节婴儿肝炎综合征 


婴儿肝炎综合征 （infamile hepatitis syndrome) 系指一组于婴儿期（包括新生儿期）起病，具有 
黄疸、肝脏病理体征(肝肿大、质地异常）和肝功能损伤（主要为血清谷丙转弒酶升高）的临床综 
合征，又称婴儿肝病综合征。病因复杂，主要有宫内和围生期感染、先天性遗传代谢病、肝内胆 
管发育异常等，由环境、遗传等因素单独或共同引发病变。 W 外亦心将 jl ； 称发性肝炎随 
着诊断水平的不断提高，目前认识的病种也较以前显著增加。这类疾病在明确病因之前统称为 
婴儿肝炎综合征，一旦病因明确，即按原发病诊断。 

【病因和发病机制】 

婴儿肝炎综合征的原因 包括： 

_ 1 ■感染包括肝脏的原发性感染和全身感染累及肝脏。临床上所谓的 torch 综合征包括 

了主要的感染病原，即弓形虫 （toxoplasma) 、风修病毒 (rubella virus )、巨细胞柄毒 （cytomegalovirus , 
CMV)、 单纯疱瘆病毒 (herpes simplex virus,HSV), 以及嗜肝病毒、 EB 病毒、柯萨奇病毒 B 组、埃可 
病毒、腺病毒等。细菌感染，如金黄色葡萄球菌、大肠埃希菌、沙门菌、厌氧菌、肺炎球菌、链球菌 
等，以及一些条件致病菌，往往右全身感染时累及肝脏近年; | 枸啦螺旋沐以坆结核分枝杆菌 
等引起的肝炎综合征仍不容忽视，人类免疫缺陷病毒 （HIV) 等新病原体的母婴传播引起的肝炎 
综合征亦应引起注的相关章节) 

2 - 先天性代谢异常先天性代谢异常一般为酶缺陷，使正常代谢途径发 i.m 滞，常可累及 
肝脏，倍只有少数会引起严重的、持续的肝损害。一般来说,代谢性 r 积症都伴有 m 著的肝肿 大. 
而有肝损伤者往往为中等度肝肿大。按其种类包括： 

(1) 碳水化合物代谢异 常:如 遗传性果糖不1彳受症、半乳糖血症、塘原 !T: 积症等 .. 扣中3肝 

屮 fi I .III |\ '■). 参见第八章相关内容)。 

(2) 氨基 酸及蛋 n 质代谢 异常： 如遗传性賂氨酸血症、高蛋氨酸血症等.可以造成持续性肝 
脏损伤： 

(3) 脂质代谢异常：系一组遗传性疾病，由于类脂质代谢过程中某些酶的遗传性缺陷，使得 

'' ；； .） Ai..' V ; ' I ' -^1 . ■ , «'；'!，*： , 'V M '' I' !， '；■/;, J! I M 

胞增殖，如戈谢病、尼 曼- 皮克病 、Wnlman 病等。 

_ 4 1 . .. 永代谢异 常：如 进行性家族性肝内胆汁淤积症 （PFIC), 包括 m(:-i 1 

Bylei •病, HC I 缺乏， ATP8B 1 基因 缺陷; PFIC-2 型: BSF.P 缺乏， ABCB 11 基因 缺陷; PFIC-3 
ABCB4/MDR3 基因缺陷. Citrin 缺乏致新生儿肝内 M 汁淤积症 (N1CCD). Aagenaes 综合征(遗传 
i :: 1 :' . :力：不 Ufl 猶巳水肿）,新屮儿 l)ul»in-Jr,h..snn 综合⑴ \1IU*2 缺乏坫） ./Hluw” 综合征(脑-肝- 
肾综合征）等. 



白酶作用减弱，使向体组织遭到破坏而致病：可造成肝细胞损伤、汇管区纤维化伴胆管增生以 
及胆管发育不以等类型改变： 

3. 胆道闭锁、胆管扩张和肝内胆管发育不良。 

(1) 胆道闭 锁：是 发生于胎儿后期、生后早期及新生儿期的一种进行性病变，由于各种原因 
导致肝内和肝 外肥竹 附难，使胆汁排泄的通道梗阻.并逐步形成不同程度的胆道闭锁：多数学 
者认为围生期感染（行别足病啦感染）所致的炎症病变是导致本病的重要因素，因胆道炎症原因 
造/成胆道闭锁占807，而因先天性胆管发育不良造成胆道闭锁仅占10% ; 

(2) 先天性胆管扩张 症：乂 称先天性胆总管锻肿，是多种因素参与的先天性发育畸形：胚胎 
时期胰胆分化异常，胆总管和胰管未能正常分离 . 胰液反流人胆管,胆总管远端狭窄，胆道内压 
力增高 ，O f kU 括约肌冲经肌肉功能失调，是本病的综合致病因岽 = 

(3) Caroli 病：又 称先天性肝内胆管扩张症，为常染色体隐性遗传，以男性多见.一般以复发 
性胆管炎为主要特点可伴钉先天性肝纤维化、肝外胆管扩张或其他纤维涵性病 c 

(4) Alagilie 综合征、新生儿硬化性胆管炎、胆管狹窄、胆汁黏稠/黏液栓等 5 

4. 毒性作用如药物作 fI j 、朽肠外哲养相关性胆汁淤积 （parenteral nutrition-associated 
cholestasis , PN AC'.) ^. 

5. 其他包括肝内占位病变、累及肝脏的全身恶性疾病，如朗格汉斯细胞组织细胞增生症、 
噬血细胞淋巴组织细胞增生症 等： 以及庙氏综合征等染色体异常疾病。 

部分病例病因不明： 

【病理】 

病因虽多，但主要病理改变为非特异性的多核巨细胞形成。胆汁淤积、肝间质和门脉区有 
炎症细胞浸润，程度与病情轻重 有关。 轻者肝小叶结构正常，重者可紊乱失常，肝细胞点状或片 
状坏死，库普弗细胞和小胆管增生，病情进展,门脉周围可有纤维化。 

[ 临床表现 ] 

主要表现为黄疸。往往因为生理性黄疸持续不退或退而复现前来就诊。病史中母孕期可 
有感染 （ 主要是孕早期病毒感染)，或服用药物,或有早产、胎膜早破、胎儿宫内发育迟缓等病史。 
患儿生后可有感染，如脐炎、臀炎、皮肤脓疱疹，口腔、呼吸道、消化道、泌尿道感染等。亦可出现 
其他症状,如发热、呕吐、腹胀等。尿色呈黄色或深黄色，染尿布，大便由黄转为淡黄，也可能发 
内。可有家族肝病史或遗传疾病史。体检有肝脾肿大。多数在3~4个月内黄疸缓慢消退，可 
并发眼干燥症、低钙性抽搐、出血和腹泻。少数重症者病程较长，可致肝硬化、肝衰竭。可有其 
他先天性畸形（脐疝、腹股沟疝、先天性心脏病、幽门肥厚性狭窄等)、生长发育障碍，以及与本综 
合征有关的原发疾病的临床表现，如消化及神经系统症状。体检中一些阳性体征对提示病因有 
帮助，如发现紫癜、肝肿大和脾肿大提示宫内感染、脓毒症和噬血细胞淋巴组织细胞增生症的可 
能; 体表的畸形提 K Alagilie 综合征或唐氏综合征的 可能; 白内障提示半乳糖血症或甲状腺功能 
减退的 可能; 视网膜病变提示 TORCH 感染、视隔发育不全 (SOD) 或 Alagilie 综合征的 可能; 心脏 
杂音提示 Alagilie 综合征的 可能; 皮肤血管瘤提示肝血管瘤的可能。 

【辅助检查】 

1. 全血常规细飽感染时 ft 细胞增高，中性粒细胞增高并核左移, CMV 感染时，可有单个 
核细胞增多、血小板减少、贫血、溶血等改 变、、 

2. 肝功能实验结合肌红索和非结合胆红素可有不同程度、不同比例的 增高; 谷丙转氨酶升 
高; 甲胎蛋 卩1 持续增高则提示肝细胞有破坏，再生 增加; 血清7-谷氨酰转肽酶、碱性磷酸酶、 V- 
核伴酸酶等反映胆管性胆汁淤积的指标增高，但是在 PF1C-KPFIC-2 型时7-谷氨酰转肽酶不增 
G 或降低；反映肝细胞合成功能的指标，如凝血因子和纤维蛋内原、血清内蛋内等可能降低. 

3. 病原学检查病 莓感 染标志物和相应的病毒学、血淸学检查，如肝炎病#、（: M\ 、 EBY 、 



HSV 、风疹病毒、 HIV 等 检查； 弓形虫、梅毒螺旋体检查;血培养、中段尿细菌培养等可提示相应的 
感染原。 

4. 疑似遗传代谢、内分泌疾病时,可行血糖测定、尿糖层析, T 3 、T 4 、TSH、ct,- 抗胰蛋白酶、尿 
有机酸测定,血液、尿液串联质谱氨基酸测定,血气分析,特异性酶学、染色体、基因检査等^ 

5. 影像学检査肝、胆、脾 B 超、肝脏 CT 或肝胆磁共振胆管成像 （MRCP) 检查，可显示相应 
的畸形或占位病变。 

6- 肝胆核素扫描正常 99m T c -EHIDA 静脉注射后迅速被肝细胞摄取,3~5分钟肝脏即清晰 
显影，左右肝管于 5-10 分钟可显影，15~30分钟胆越、胆总管及十二指肠开始出现放射性，充盈 
的胆囊于脂餐后迅速收缩,肝影于 12-20 分钟逐渐明显消退。在正常情况下，胆豳及肠道显影 
均不迟于60分钟。先天性胆道闭锁时肠道内始终无放射性出现。 

7 - 胆汁引流可行动态持续十二指肠引流,査胆汁常规，细菌培养, ff 胆汁中胆会I:#、胆汁 
酸检査。 

8. 肝活组织病理检査可经皮肝穿刺或腹腔镜检查获取活体组织标本。 

【治疗】 

® 儿肝炎综合征在查明原因后，应按原发疾病的治疗原则进行治疗,但大多数病例在疾病 
早较难确定，临床上往往以对症治疗为主。主要包括利胆退黄，护肝、改善肝细胞功能和 
必要的支持疗法。 

1 -利胆退黄可应用苯巴比妥口服，具有改善与提高酶活力及促进胆汁排泄的作用。也可 
以用中药利胆治疗(茵陈、山扼、大黄等)。 

2. 护肝、改善肝细胞功能 ATP、 辅酶 A 有保护肝细胞，促进肝细胞新陈代谢的作用，也可 
辅以 B 族维生素及维生素 C 。 可以应用促进肝细胞增生的肝细胞生长因子、保肝解毒的葡醛内 

进肝脏解毒与合成功能的还原型谷胱甘肽、降酶作用显著的联苯双酯、甘草酸二铵及补充 
微生态制剂等。 

3. 其他处理补充多种维生素(包括脂溶性维生素 A、 维生素 D、 维生素 E 和维生素 K) 和 
强化中链脂肪酸的配方奶喂养。低蛋白血症时可用白蛋白 制剂; 凝血因子缺乏时可用凝血酶原 
复合物;有丙种球蛋白低下及反复感染时可用静脉丙种球 蛋白； 有感染时可适当选用抗生素、抗 
** S，J?FIJ ' 如更昔洛韦、干扰素等。疑诊 Citrin 缺乏致新生儿肝内胆汁淤积症时,可以给予去乳 
糖配方奶。 

4 ' 胆汁分流术及肝移植如疑为胆道闭锁，则应尽早行剖腹探査或腹腔镜胆道造影，必要 
时行 K asa i 手术; 肝硬化失代偿，则待条件允许时行肝移植术。 

(孙梅） 
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第十二章呼吸系统疾病 


小儿呼吸道疾病包括上、下呼吸道急慢性感染性疾病、呼吸道变态反应 髓帝 . 

呼吸道异物、呼吸系统先天性畸形及肺部肿瘤等。其中急性呼吸道感染最为常见，约占儿科门 
诊的60%以上,在住院患儿中，上、下呼吸道感染占60%以上,绝大部分为肺炎，;1仍乂絹5 
岁以下儿童第一位的死亡原因：因此需积极采取措施，降低呼吸道感染的发病率和死亡率 - 
本章介绍小儿呼吸系统解剖、生理、免疫特点和检査方法，急性上、下呼吸道感染性疾病、支 
气管哮喘= 


第一节小儿呼吸系统解剖、生理、 

免疫特点和检查方法 

小儿呼吸系统的解剖、生理、免疫特点与小儿时期易患呼吸道疾病密切相关-呼吸系统以 
环状软骨下缘为界，分为上、下呼吸道。上呼吸道包括奧、鼻窦、咽、咽鼓管、会厌及喉；下呼吸道 
包括气管、支气管、毛细支气管、呼吸性细支气管、肺泡管及肺泡： 

【解剖特点】 

1- 上呼吸道 

(1) 鼻:鼻腔相对短小，鼻道狭窄。婴幼儿鼻黏膜柔嫩并富于血管，感染时黏膜肿胀，易造成 
堵塞，导致呼吸困难或张口呼吸。 

(2) 鼻窦 :儿童 各鼻窦发育先后不同，新生儿上颌窦和筛窦极小,2岁以后迅速增大，至12岁 
才充分发育：额窦和蝶窦分别在2岁及4岁时才出现。因此，婴幼儿较少发生鼻窦炎。由于鼻窦 
黏膜与鼻腔黏膜相连续，鼻窦口相对大，故急性鼻炎常累及鼻窦，学龄前期儿童鼻窦炎并不少见。 

f ' v 七幼儿柳1竹的，幵[I技近 j •内收:个.故抑； 

易侵入结嗅引起炎症：婴儿咽鼓管较宽，且直而短，呈水平位，故枭咽炎时易致中耳炎. 

⑷咽部 :咽部 较狹窄且垂直 c 扁桃体包括腭扁桃体及咽扁桃体，腭扁桃体 i 岁末才逐渐增 
大，4 〜 10岁发育达高峰，14~ 15岁时渐退化，故砧桃体炎常见 r 平长儿，婴儿则少吐 咽说 桃沐 
又称腺样体,6个月已发育,位于鼻咽顶部与后壁交界处，严重的腺样体肥大是小儿阻塞性睡眠 
呼吸暂停综合征的重要原因： 

(5) 以环状软骨下缘为标志。喉部呈漏斗形，喉腔较窄，声|、 j 狹小，软骨梁软，黏膜柔嫩 

而富行血管及淋巴组织，故轻澈炎症即可引起声音嘶哑和吸气性呼吸闲难 

2. 下呼吸道 

(1) 气管.支气管：婴幼儿的气管、支气管较成人短 a 较狹窄，黏膜柔嫩.血管料富，软骨柔 
软， w 缺乏弹力组织^支撑作用差，因黏液腺分泌不足易致气道 r. 燥，闪纤毛运动较差而•清除能 
力趋 抆避幼儿容易发生呼吸道感染，一 r 感染则易于发生充血.水肿，导致呼吸道不畅右 
^ . 山 ' 管!•'攜方伸出，而右主支气管短而粗，为气管直接延仲.故异物较易进人 n 

支气管毛细支 "C 管平滑肌在生_.5个月以前薄而少，3岁以后 j 明显发#.故小婴儿呼吸道梗 
附 t •:赀追黏膜肿胀和分泌物堵塞引起. 

2 j' ，丨尚心!小，㈤力组织发訏较尹，以1 I g 

而含 Kd: 少，易 f 感染.感染时易致黏液阻塞，引起间质炎症 .肺气 肿和肺+张等 





而肺脏相对较 大；呼 吸肌发育差：因此在呼吸时，肺的扩张受到限制，尤以脊柱两旁和肺的后下 
部受限更甚,不能充分换气，故当肺部病变时，容易出现呼吸困难。小儿纵隔体积相对较大，周 
围组织松软，在胸腔积液或气胸时易致纵隔移位。 

【生理特点】 

1. 呼吸频率与节律小儿呼吸频率快.年龄越小，频率越快。新生儿40~44次/分， ~1 岁 
30次/分. -3 岁2 4 次/分 .3 〜 7 岁22次/分.~14岁20次/分，〜18岁16~18次/分=新生 
儿及生后数月的婴儿呼吸极不稳定，可出现深、浅呼吸交替，或呼吸节律不整、间歇、暂停等 
现象： 

2. 呼吸型婴幼儿呼吸肌发育不全，肌纤维较细，间质较多且肌肉组织中耐疲劳的肌纤 
维所占的比例少，故小儿呼吸肌肌力弱.容易疲劳.易发生呼吸衰竭=小儿膈肌较肋间肌相对 
发达，且肋骨呈水平位，肋间隞小，故婴幼此为腹式呼吸 (abdominal respimtion)。 随年龄增长， 
膈肌和腹腔脏器下降，肋骨由水平位变为斜位，逐渐转化为胸腹式呼吸 (thoracic and abdominal 
respiration) c 7 岁以后逐渐接近成人、. 

3. 呼吸功能特点 

(1) 肺活量 （vital capadty) :小 儿肺活蛩约为 50~70ml/kg。 在安静情况下，年长儿仅用肺活量 
的12.5%来呼吸，而婴幼儿则需用30%左右，说明婴幼儿呼吸储备量较小。小儿发生呼吸障碍 
时其代偿呼吸 M 最大不超过正常的 2.5 倍，而成人可达10倍，因此易发生呼吸衰竭。 

(2) 潮气 M (tidal volume): 小儿潮气 it 约为6〜 10ml/k g ， 年龄越小，潮气量 越小; 无效腔/潮气 
量比值大于成人。 

(3) 每分通气 M 和气体弥散 M: 前者按体表面积计算与成人 相近; 后者按单位肺容积计算与 
成人 相近。 

(4) 气道 阻力： 由于气道管径细小，小儿气道阻力大于成人，因此小儿发生喘息的机会较多。 
随年龄增大，气道管径逐渐增大，从而阻力递减。 

【免疫特点】 

小儿呼吸道的非特异性和特异性免疫功能均较差。如咳嗽反射及纤毛运动功能差，难以有 
效清除吸入的生埃和异物颗粒。肺泡吞噬细胞功能不足，婴幼儿辅助性 T 细胞功能暂时性低下， 
分泌塑 IgA 、 I S G， 尤其是 I g G 亚类含量低微。此外，乳铁蛋白、溶菌酶、干扰素及补体等的数量和 
活性不足，故易患呼吸道感染。 

[ 检查方法] 

1. 体格检查 

(1) 呼吸频率改 变：呼 吸闲难的第一征象为呼吸频率增快，年龄越小越明显： WHO 儿童 
急性呼吸道感染防治规划特别强调呼吸增快是儿童肺炎的主要表现。呼吸急促 是指： 婴幼儿 
<2月龄，呼吸為60次/ 分; 2〜12月龄，呼吸多50次/ 分； N5 岁，呼吸多40次/分。呼吸频率减 
慢或节律不规则也是危险征象。 

(2) 发绀 （ryanosis): 是血氧下降的重耍表现，末梢性发绀指血流缓慢、动静脉氧差较大部位 
(如肢端)的 发绀； 中心性发绀指血流较快、动静脉氧差较小部位(如舌、黏膜)的发绀。中心性发 
甜较末梢性发绀发生晚,但更有意义。 

(3) 吸气时胸廓凹 陷： 卜.呼吸道梗阻或严1肺病变时，胸骨上、下，锁骨上窝及肋间隙软组织 
凹陷，称为“吸气性叼陷”. 

(4) 吸气喘鸣 （inspiratory stridor) 和呼气喘息 （expiratory wheeze): 正常儿童吸呼时间比（I : E) 
为I : 1.5-1 : 如梁吸气时出现喘鸣音，同时伴吸气延长，是 h 呼吸道梗阻的表现：呼气时出 
现哮鸠薛， N 时伴呼气延长，是下呼吸道梗阻的表现， 

(5) 肺部听诊 ：哮鸣 薛常于呼气相明显，提示细小支气管梗阻、、不间定的中、粗湿啰音常来 




自支气管的分泌物。于吸气相，特别是深吸气末，听到固定不变的细湿啰音提示肺泡内存在分 
泌物，常见于各种肺炎。小婴儿因呼吸浅快，啰音可不明显，刺激其啼哭方可在吸气末闻及。 

(6) 其他: 小婴儿呼吸困难时常有呻吟、鼻翼扇动和口吐泡沫等表现 = 支气管扩张、慢性肺 
炎等患儿可见杵状指(趾)= 

2. 血气分析反映气体交换和血液的酸碱平衡状态，为诊断和治疗提供依据。小儿血气分 
析正常值见表12-1。 


表1 2-1 小儿血气分析正常值 


项目 

新生儿 

~2 岁 

>2 岁 

pH 

7.35-7.45 

7.35-7.45 

7.35-7.45 

Pa0 2 (kPa) 

8~12 

10.6-13.3 

10.6-13.3 

PaC0 2 (kPa) 

4.00-4.67 

4.00-4.67 

4.67-6.00 

HC0 3 '(mmol/L) 

20-22 

20-22 

22-24 

BE (mmol/L) 

-6—2 

-6~+2 

6 

Sa0 2 (%) 

90-97 

95-97 

96-98 


当动脉血氧分压 （P a O 2 k50mmHg(6.67kPa)， 动脉二氧化碳分压 （PaC0 2 )>50mmHg(6.67kP a )， 
动脉血氧饱和度 （Sa0 2 k85% 时为呼吸衰竭。 

3. 胸部影像学胸部平片仍为呼吸系统疾病影像学诊断的基础，可基本满足70%以上的 
临床需要。胸透对儿童生长发育影响较大，目前已经不用于儿童常规检查： CT, 特别是高分辨 
率 CT(HRCT) 和螺旋 CTUpiral CT) 技术的发展，使小儿呼吸系统疾病的诊断率已大为提高。 
MRI 在显示肿块与肺门、纵隔血管关系方面优于 CT。 

4_ 支气管镜检查利用纤维支气管镜和电子支气管镜不仅能直视气管和支气管内 
0名*#病变，还能利用黏膜刷检技术、活体组织检查技术和肺泡灌洗技术提高对儿童呼吸 
系、统疾病的诊断率。近年来球囊扩张、冷冻、电凝等支气管镜下介入治疗也已应用于儿科 
临床。 

5. 肺功能检查5岁以上儿童可进行较全面的肺功能检查。脉冲震荡 （i mpu l se 
oscillometryJOS) 需要患儿配合较少，可对3岁以上的患儿进行检査。应用人体体积描记法 (body 
plethysmography) 和潮气-流速容量曲线 (TFV) 技术使婴幼儿肺功能检査成为可能。 

第二节急性上呼吸道感染 

急性上呼吸道感染 （acute upper respiratory infection, AURI) 系由各种病原引起的上呼吸道的 
急性感染，俗称“感冒”，是小儿最常见的疾病。该病主要侵犯鼻、鼻咽和咽部，根据主要感染部 
位的不同可诊断为急性鼻炎、急性咽炎、急性扁桃体炎等 s 可见，急性上呼吸道感染就是上呼吸 
道局部感染的说法并不确切 c 

【病因】 

各种病毒和细菌均可引起急性上呼吸道感染，但90%以上为病毒，主要有鼻病毒 
(rhmovirus，RV)、 呼吸道合胞病毒 (respiratory syncytial virus，RSV)、 流感病毒 （influenza virus)、 副 
流感病毒 （ pai . a infl_ za virus)、 腺病毒 （adenovirus ，ADV)、 冠状病毒 （coronal virus) 等。病毒感染 
后可继发细菌感染，最常见为溶血性链球菌，其次为肺炎链球菌、流感嗜血杆菌等。肺炎支原体 
(mycoplasma pneumoniae) 不仅可引起肺炎，也可引起上呼吸道感染。 

婴幼儿时期由于上呼吸道的解剖和免疫特点易患本病。儿童有营养障碍性疾病，如维生素 
D 缺乏性佝偻病、锌或铁缺乏症等，或有免疫缺陷病、被动吸烟、护理不当、气候改变和环境不良 




[ 临床表现】 

由于年龄、体质、病原 f 本及病变部位的不同，病情的缓急、轻重程度也不同。年长儿症状较 
轻，婴幼儿则较重： 

1. 一般类型急性上呼吸道感染 

(1) 症状 

1) 局部症状 :毋塞 、流涕、喷嚏、干咳、咽部不适和咽痛等，多于 3-4 天内自然痊愈。 

2) 全身症状 ：发热 、烦躁不安、头痛、全身不适、乏力等。部分患儿有食欲不振、呕吐、腹泻、 
腹痛等消化道症状=腹痛多为脐周阵发性疼痛，无压痛,可能为肠痉挛 所致; 如腹痛持续存在， 
多为并发急性肠系膜淋巴结炎。 

婴幼儿起病急，以全身症状为主，常有消化道症状，局部症状较轻。多有发热，体温可高达 
39-40=C, 热程在2~3天至1周左右.起病 1-2 天内可因发热引起惊厥。 

(2) 体征 :体格 检查可见咽部充血、扁桃体肿大。有时可见下颌和颈淋巴结肿大。肺部听诊 
一般正常。肠道病毒感染者可见不同形态的皮疹。 

2. 两种特殊类型的急性上呼吸道感染 

(1) 疱疹性咽峡炎 （hm. pan gi na ): 病原体为柯萨奇病毒 A 组。好发于夏秋季。起病急骤，临 
床表现为高热、咽痛、流诞、厌食、呕吐等。体格检査可发现咽部充血，在咽腭弓、软腭、聘垂的黏 
膜上可见多个 2-4mm 大小灰白色的疱疹，周围有红晕,1~2日后破溃形成小溃瘍，疱疹也可发生 
于口腔的其他部位。病程为丨周左右。 

⑵咽结合膜热 （pharyngo-r+onjunctival fever): 病原体为腺病毒3、7型。以发热、咽炎、结膜炎 
为特征。好发于春夏季，散发或发生小流行。临床表现为高热、咽痛、眼部刺痛.有时伴消化道 
症状。体检发现咽部充血，可凰白色点块状分泌物.周边无红晕，易于 剥离; 一侧或双侧滤泡性 
眼结合膜炎,可伴球结合膜出血;颈及耳后淋巴结增大。病程 1-2 周。 

[并发症] 

以婴幼儿多见，病变若向邻近器官组织蔓延可弓 | 起中耳炎、鼻窦炎、咽后壁脓肿、扁桃体周 
围脓肿、颈淋巴结炎、喉炎、支气管炎及肺炎等。年长儿若患 A 组 |B 溶血性链球菌咽峡炎，以后 
可引起急性肾小球肾炎和风湿热，其他病原体也可引起类风湿病等结缔组织病。 

[ 实验室检查】 

病毒感染者外周血白細胞计数正常或偏低，中性粒细胞减少，淋巴细胞计数相对增高。 
病毒分离和血清学检査可明确病原。近年来免疫荧光、免疫酶及分子生物学技术可对病原 
作出早期诊断。 

细菌感染者外周血白细胞可增高，中性粒细胞增高，在使用抗菌药物前行咽拭子培养可发 
现致病菌。 C- 反应蛋内 （CRP) 和前降钙素原 （PCT) 有助于鉴别细菌感染。 

【诊断和鉴别诊断] 

根据临床表现一般不难诊断,但需与以下疾病鉴别： 

1. 流行性感冒由流感病毒、副流感病毒引起。有明显的流行病史，局部症状较轻,全身症 
状较重。常有高热、头痛、四肢肌肉酸痛等，病程较长。 

2. 急性传染病早期急性上呼吸道感染常为各种传染病的前驱症状,如麻疹、流行性脑脊 
髓膜炎，百日咳、猩红热等，应结合流行病史、 l|S 床表现及实验室资料等综合分析,并观察病情演 
变加以鉴别。 

3. 急性阑尾炎伴腹痛者应注意与急性阑尾炎鉴别。本病腹痛常先于发热，腹痛部位以右 
下腹为主，里持续性，有固定压痛点、反跳痛及腹肌紧张、腰大肌试验阳性等体征，白细胞及中性 
粒细胞增高。 




4. 过敏性鼻炎 某些学龄前或学龄儿童“感冒”症状，如流涕、打喷嚏持续超过2周或反 
复发作，而全身症状较轻，则应考虑过敏性鼻炎的可能，鼻拭子涂片嗜酸性粒细胞增多有助于 
诊断 C 

在排除上述疾病后，尚应对上呼吸道感染的病原进行鉴别，以便指导治疗。 

【治疗】 

1. 一 般治疗 病毒性上呼吸道感染者，应告诉患儿家长该病的自限性和治疗目的，防止交 
叉感染及并发症。注意休息，居室通风，多饮水。 

2. 抗感染治疗 

(1) 抗病毒药 物:主 张早期应用。可用利巴韦林(病毒唑， viraz—)， 剂量为 10-15mg/(kg-d), 
口服或静脉滴注。若为流感病毒感染，可用磷酸奥司他韦 （asehamivir) 口服。部分中药制剂有 
一定的抗病毒疗效。 

(2) 抗菌药物 :细菌 性上呼吸道感染或病毒性上呼吸道感染继发细菌感染者可选用抗生素 
治疗，常选用青霉素类、头孢菌素类或大环内酯类抗生素。咽拭子培养阳性有助于指导抗菌治 
疗。链球菌感染或既往有风湿热、肾炎病史者，青霉素疗程应为 10-14 日。 

3. 对症治疗 

(1) 高热可予对乙酰氨基酚或布洛芬，亦可采用物理降温，如冷敷或温水浴。 

(2) 发生热性惊厥者可予镇静、止惊等处理。 

(3) 鼻塞者可酌情给予减充血剂，咽痛可予咽喉含片。 

【预防】 

主要靠加强体格锻炼以增强抵 抗力； 提倡母乳 喂养; 避免被动 吸烟； 防治佝偻病及营养不 
良;避免去人多拥挤、通风不畅的公共场所。 

第三节急性感染性喉炎 

急性感染性喉炎 ( acute infectious laryngitis) 是指喉部黏膜的急性弥漫性炎症。以犬吠样咳嗽、 
声嘶、喉鸣、吸气性呼吸困难为临床特征。冬春季节多发，且多见于婴幼儿。 

【病因】 

由病毒或细菌感染引起，亦可并发于麻疹、百日咳和流感等急性传染病。常见的病毒为副 
流感病毒、流感病毒和腺病毒，常见的细菌为金黄色葡萄球菌、链球菌和肺炎链球菌。由于小儿 
喉部解剖特点，炎症时易充血、水肿而出现喉梗阻。 

【临床表现】 

起病急、症状重。可有发热、犬吠样咳嗽、声嘶、吸气性喉鸣和三凹征。严重时可出现发绀、 
烦躁不安、面色苍白、心率加快。咽部充血，间接喉镜检査可见喉部、声带有不同程度的充血、水 
肿。一般白天症状轻，夜间入睡后加重，喉梗阻者若不及时抢救，可窒息死亡。按吸气性呼吸困 
难的轻重,将喉梗阻分为4度，见表12_2。 

_____ 表 12-2 喉梗阻分度 __ 

I度 患者仅于活动后出现吸气性喉鸣和呼吸困难，肺部听诊呼吸音及心率无改变 
n 度于安静时亦出现喉鸣和吸气性呼吸困难，肺部听诊可闻及喉传导音或管状呼吸音，心率加快 
di 度除上述喉梗阻症状外，患儿因缺氧而出现烦躁不安、口唇及指(趾)发绀、双眼圆睁、惊恐万状、头 
面部出汗，肺部呼吸音明显降低，心率快，心音低钝 

IV度患儿渐显衰竭、昏睡状态，由于无力呼吸，7凹征可不明显，面色苍广1发灰，肺部听诊呼吸音) L 乎 
消失，仅有气管传导音,心律不齐，心音钝、弱 _ 



【诊断和鉴别诊断】 

根据急性起病的犬吠样咳嗽、声嘶、喉鸣、吸气性呼吸困难等临床表现不难诊断，但应与白 
喉、急性会厌炎、喉痉挛、喉或气管异物、喉先天性畸形等所致的喉梗阻鉴别。 

[ 治疗】 

1. 一 般治疗保持呼吸道通畅，防止缺氧加重，缺氧者给予吸氧。 

2. 控制感染病毐感染者可予利巴韦林等抗病毒。如考虑为细菌感染，及时给予抗菌药物， 
一般给予青®索、大环内酯类或头孢菌素类等。 

3. 糖皮质激素有抗炎和抑制变态反应等作用，能及时减轻喉头水肿,缓解喉梗阻。病情 
较轻者可口服泼尼松 ，n 度以上喉梗阻患儿应给予静脉滴注地塞米松、氢化可的松或甲泼尼龙。 
吸人型糖皮质激索，如布地奈德 （Imdesonide) 悬液雾化吸人可促进黏膜水肿的消退。 

4. 对症治疗烦躁不安者要及时 镇静; 痰多者可选用祛 痰剂; 不宜使用氯丙嗪和吗啡。 

5. 气管切开经上述处理仍有严重缺氧征象或有 III 度以上喉梗阻者，应及时行气管切 
开术。 


第四节急性支气管炎 

急性支气管炎 （acute bronchitis) 是指由于各种致病原引起的支气管黏膜感染，由于气管常 
同时受累，故称为急性气管支气管炎 (acute tracheobronchitis)。 常继发于上呼吸道感染或为急性 
传染病的一种表现。是儿童时期常见的呼吸道疾病,婴幼儿多见。 

【病因】 

病原为各种病毒或细菌，或为混合感染。能引起上呼吸道感染的病原体都可引起支气管炎。 
免疫功能低下、特应性体质、营养障碍、佝偻病和支气管结构异常等均为本病的危险因素。 

【临床表现】 

大多先有上呼吸道感染症状，之后以咳嗽为主要症状，开始为干咳，以屏有痰。婴幼儿症状 
较重，常有发热、呕吐及腹泻等。一般无全身症状。双肺呼吸音粗糖，可有不固定的散在的干啰 
音和粗中湿啰音。婴幼儿有痰常不易咳出，可在咽喉部或肺部闻及痰鸣音。 

婴幼儿期伴有喘息的支气管炎，如伴有湿瘆或其他过敏史者,少数可发展为哮喘。 

[ 治疗】 

1. 一般治疗同上呼吸道感染,经常变换体位，多饮水,使呼吸道分泌物易于咳出。 

2. 控制感染由于病原体多为病毒 ，一 般不采用抗生素。怀疑有细菌感染者则可用 P 内 
酰胺类抗菌药物，如系支原体感染，则应予以大环内酯类抗菌药物。 

3. 对症治疗应使痰易于咳出，故不用镇咳剂。①祛痰 药:如 N- 乙酰半胱氨酸、氨溴索、愈 
创甘油酸和一些中药制剂等。② 平喘: 对喘憋严重者，可雾化吸人沙丁胺醇等 p 2 受体激动剂。 
喘息严重者可短期使用糖皮质激素，如口服泼尼松3~5天。③抗过 敏:有 过敏体质者可酌情选 
用抗过敏药物。 


第五节毛细支气管炎 

毛细支气管炎 (bronchiolitis) 是一种婴幼儿较常见的下呼吸道感染,多见于1~6个月的小婴 
儿,以喘息 （wheezing)、 三凹征和气促为主要临床特点。临床上较难发现未累及肺泡与肺泡间壁 
的纯粹毛细支气管炎，故国内认为是一种特殊类型的肺炎，称为喘憋性肺炎。 

【病因】 

主要由呼吸道合胞病毒 （RSV) 引起，副流感病毒、鼻病毒、人类偏肺病毒 (human meta- 




pneumovirus ， hMP V) 、博卡病 毒 （bocavirus) 、某些腺病毒及肺炎支原体也可引起本病。 

[ 发病机制] 

除病毒对气道的直接损伤外，研究较多的是免疫学机制。以 RSV 为例，几个事实表明在 
RSV 引起的毛细支气管炎中存在免疫损害 ：①恢 复期的毛细支气管炎婴儿的分泌物中发现 
有抗 RSV IgE 抗体; ②近来对感染 RSV 的婴儿与动物模型的研究表明，在 RSV 感染时有大 
量的可溶性因子的释放（包括白介素、白三烯、趋化因子）导致炎症与组织 破坏； ③经胃肠道 
外获得高抗原性、非活化的 RSV 疫苗的儿童，在接触野毒株 RSV 时比对照组更容易发生严 
重的毛细支气管炎。近年研究发现宿主的基因多态性与 RSV 毛细支气管炎的发生、发展密 
切相关。 

目前认为具有特应质 (atopy) 者发生 RSV 或其他病毒感染时，更易于引起毛细支气管炎。 
部分毛细支气管炎患儿日后可发生反复喘息发作，甚至发展为哮喘，机制尚不完全清楚。 

【病理】 

病变主要侵犯直径 75~300M.ni 的毛细支气管，表现为上皮细胞坏死和周围淋巴细胞浸润， 
黏膜下充血、水肿和腺体增生、黏液分泌增多。病变会造成毛细支气管管腔狭窄甚至堵塞，导致 
肺气肿和肺不张。炎症还可波及肺泡、肺泡壁及肺间质，出现通气和换气功能障碍。 

【临床表现】 

本病常发生于2岁以下小儿,多数在6个月以内，常为首次发作。喘息和肺部哮鸣音为其 
突出表现。主要表现为下呼吸道梗阻症状，出现呼气性呼吸困难、呼气相延长伴喘息。呼吸困 
难可呈阵发性，间歇期喘息消失。严重发作者，可见面色苍白、烦躁不安，口周和口唇发绀。全 
身中毒症状较轻，少见高热。体格检查发现呼吸浅而快,60~80次/分，甚至100次/分.伴鼻翼 
扇动和三 凹征; .心率加快，可达 150-200 次/分。肺部体征主要为呼气相哮鸣音,亦可闻及中细 
湿啰音，叩诊可呈过清音。肝脾可由于肺过度充气而推向肋缘下，因此可触及肝和脾。重度喘 
憋者可有 PaO, 降低, P a C0 2 升高。本病高峰期在呼吸困难发生后的 48-72 小时,病程一般约为 
1，2 周。 

[辅助检查] 

外周血白细胞总数及分类大多在正常范围内。采集鼻咽拭子或分泌物，使用免疫荧光技术、 
免疫酶技术及分子生物学技术可明确病原。 

胸部X线检査可见不同程度的肺充气过度或肺不张，也可以见到支气管周围炎及肺纹理增 
粗。血气分析可了解患儿缺氧和 C0 2 潴留程度。 

【诊断和鉴别诊断】 

根据本病发生在小婴儿，具有典型的喘息及哮鸣音，一般诊断不难，但须与以下疾病鉴别。 

1. 儿童哮喘儿童哮喘常有多次喘息发作。部分毛细支气管炎患儿可发展为哮喘，毛细 
支气管炎发展为哮喘的主要危险因素包括个人湿疹史、吸人变应原阳性、父母哮喘史和被动吸 
烟等。 

2. 原发型肺结核支气管淋巴结结核患儿肿大的淋巴结压迫气道，可出现喘息，需根据结 
核接触史、结核中毒症状、结核菌素试验和胸部X线改变予以鉴别。 

3. 其他疾病如纵隔占位、心源性喘息、异物吸人及先天性气管支气管畸形等均可发生喘 
息，应结合病史和体征及相应的检查作出鉴别。 

【治疗】 

毛细支气管炎的治疗主要为氧疗、控制喘息、病原治疗等。 

1. 氧疗有缺氧表现，如烦躁、发绀或动脉血氧分压小于 60mmHg 时，可采用不同方式吸 
氧,如鼻前庭导管，面罩或氧帐等。 

2. 控制喘息重症患儿可试用支气管扩张剂雾化吸人。糖皮质激素用于严重的喘息发作 



者，甲泼尼松龙 l~2mg/(k g * f 0 或琥珀酸氢化可的松 5~10mg/(kg*d) 静脉滴人。也可采用雾化吸 
入吸入型糖皮质激素（如布地奈德悬液等)。 

3. 抗感染治疗如系病毒感染所致,可用利巴韦林静脉滴注或雾化吸人，亦可酌情试用中 
药制剂。继发细菌感染者应用适当的抗菌药物。 

4. 其他保持呼吸道通畅，保证液体摄入量、纠正酸中毒，并及时发现和处理呼吸衰竭及其 
他生命体征危象，具体参见本章第八节支气管肺炎的治疗内容。 

【预防】 

1- 提倡母乳喂养，避免被动吸烟，增强婴幼儿体质。洗手是预防 RSV 院内传播的最重要的 
措施。 

2.抗 RSV 单克隆抗体 (palivizumab) 对高危婴儿(早产儿、支气管肺发育不良、先天性心脏病、 
免疫缺陷病）和毛细支气管炎后反复喘息发作者的预防效果确切，能减少 RSV 感染的发病率和 
住院率。 


第六节支气管哮喘 

支气管哮喘 （hmnchial asthma)， 简称哮喘，是儿童期最常见的慢性呼吸道疾病。哮喘是多种 
细胞(如嗜酸性粒细胞、肥大细胞、 T 淋巴细胞、中性粒细胞及气道上皮细胞等)和细胞组分共同 
参与的气道慢性炎症性疾病，这种慢性炎症导致气道反应性增加，通常岀现广泛多变的可逆性 
气流受限，并引起反复发作性喘息、气促、胸闷或咳嗽等症状，常在夜间和(或)清晨发作或加剧， 
多数患儿可经治疗缓解或自行缓解。目前世界范围内约有2亿哮喘患者，各国患病率在1%〜13% 
不等，发达国家高于发展中国家，城市高于农村。2000年中国城区儿童哮喘患病率调查显示，儿 
童哮喘患病率为1.97%,2年现患率为1.54%。70% 〜 80%的儿童哮喘发病于5岁以前，约20% 
的患者有家族史，特应质 （atopy) 与本病的形成关系密切，多数患者有婴儿湿疹、过敏性鼻炎和 
(或)食物（药物）过敏史。儿童哮喘如诊治不及时，随病程的延长可产生气道不可逆性狭窄和气 
道重塑。因此，早期防治至关重要。为此,世界卫生组织 (WHO) 与美国国立卫生研究院心肺血 
液研究所制订了全球哮喘防治创议 （Global Initiative for Asthma，GINA) 方案，目前已成为防治哮 
喘的重要指南,该方案不断更新，针对5岁以下儿童哮喘患者，5岁以上及成人哮喘患者，目前已 
出版了 GINA 2009版和 GINA 2011 版。 

【发病机制】 

哮喘的发病机制极为复杂，尚未完全清楚，与免疫因素，神经、精神和内分泌因素，遗传学背 
景和神经信号通路密切相关。 

1. 免疫因素气道慢性炎症被认为是哮喘的本质。自19世纪90年代以来，通过大量临床 
病理研究发现，无论病程长短、病情轻重，哮喘患者均存在气道慢性炎症改变。新近的研究表明， 
哮喘的免疫学发病机制为 ：1 型树突状细胞 （DCI) 成熟障碍，分泌白细胞介素 （IL )_ 12 不足，使 
Th 0 不能向 Th, 细胞 分化; 在 IL-4 诱导下， DCH 促进 Th。 细胞向 Th 2 发育，导致 Th, (分泌 IFN-7 减少） 
瓜 2 (分泌 IL-4 增高）细胞功能失衡。 Th 2 细胞促进 B 细胞产生大量 IgE (包括抗原特异性 IgE) 
和分泌炎症细胞因子(包括黏附分子)，刺激其他细胞(如上皮细胞、内皮细胞、嗜碱性粒细胞、肥 
大细胞和嗜酸性粒细胞等）产生一系列炎症介质(如白三烯、内皮素、前列腺素和血栓素 A 2 等)， 
最终诱发速发型 (IgE 增高）变态反应和慢性气道炎症。同时，最新的研究表明调节性 T 细胞 (Tr) 
在调节免疫失衡及维持耐受中具有重要的作用。 

2. 神经、精神和内分泌因素哮喘患儿 p 肾上腺素能受体功能低下和迷走神经张力亢进， 
或同时伴有《肾上腺素能神经反应性增强，从而发生气道高反应性 (airway hyperresponsiveness, 
AHR)。 气道的自主神经系统除肾上腺素能和胆碱能神经系统外，尚存在第三类神经，即非肾上 




腺素能非胆碱能 （nonadrenergic noncholinergic，NANC) 神经系统。 NANC 神经系统又分为抑制性 
NANC 神经系统 （i-NANC) 及兴奋性 NANC 神经系统 （e-NANC)， 两者平衡失调，可引起支气管平 
滑肌收缩。 

—些患儿哮喘发作与情绪有关，其原因不明。更常见的是因严重的哮喘发作影响患儿及其 
家人的情绪。约2/3的患儿于青春期哮喘症状完全消失，于月经期、妊娠期和患甲状腺功能亢进 
时症状加重，均提示哮喘的发病可能与内分泌功能紊乱有关，具体机制不明。 

3. 遗传学背景哮喘具有明显的遗传倾向，患儿及其家庭成员患过敏性疾病和特应质者明 
显高于正常人群。哮喘为多基因遗传性疾病，已发现许多与哮喘发病有关的基因（疾病相关基 
因)，如 IgE、IL-4、IL-13、T 细胞抗原受体 (TCR) 等基因多态性。但是，哮喘发病率 H 十余年来明 
显增高，不能单纯以基因变异来解释。 

4. 神经信号通路研究发现，在哮喘患者体内存在丝裂素活化蛋白激酶 （MAPK) 等神经信 
号通路的细胞因子、黏附因子和炎性介质对机体的作用，参与气道炎症和气道重塑。 

【危险因素】 

1. 吸入过敏原(室内 :尘螨 、动物毛屑及排泄物、蟑螂、真 菌等;室外: 花粉、寘菌等)。 

2. 食入过敏原(牛奶、鱼、虾、鸡蛋和花生等)。 

3. 呼吸道感染(尤其是病毒及支原体感染)。 

4- 强烈的情绪变化。 

5. 运动和过度通气。 

6. 冷空气。 

7- 药物(如阿司匹林等)。 

8. 职业粉尘及气体。 

以上为诱发哮喘症状的常见危险因素，有些因素只引,起支气管痉挛，如运动及冷空气。有 
些因素可以突然引起哮喘的致死性发作,如药物及职业性化学物质。 

【病理和病理生理】 

哮喘死亡患儿的肺组织呈肺气肿，大、小气道内填满黏液栓。黏液栓由黏液.血清蛋白、炎 
症细胞和细胞碎片组成。显微镜显示支气管和毛细支气管上皮细胞脱落,管壁嗜酸性粒细胞和 
单核细胞浸润，血管扩张和微血管渗漏，基底膜增厚，卒滑肌增生肥厚，杯状细胞和黏膜下腺体 
增生。 

气流受阻是哮喘病理生理改变的核心，支气管痉挛、管壁炎症性肿胀、黏液栓形成和气道重 
塑均是造成患儿气道受阻的原因。 

1. 支气管痉挛急性支气管痉挛为速发型哮喘反应，是 IgE 依赖型介质释放所致 （ I型变 
sss 应)，包括肥大细胞释放组胺、前列腺素和白三烯等。 

2. 管壁炎症性肿胀抗原对气道刺激后6~24小时发生的气道直径减小是微血管通透性和 
漏出物增加导致气道黏膜增厚和肿胀所致。伴随或不伴随平滑肌收缩,为迟发型哮喘反应。 

3 - 黏液栓形成主要发生于迟发型哮喘,黏液分泌增多，形成黏液栓，重症病例黏液栓广泛 
阻塞细小支气管,引起严重的呼吸困难，甚至发生呼吸衰竭 = 

4 - 气道重塑因慢性和反复的炎症损害，可以导致气道重塑 （airw 町 remmlelling), 表现为气 
道壁增厚和基质沉积、胶原沉积,上皮下纤维化，平滑肌增生和肥大，肌成纤维细胞增殖及黏液 
腺杯状细胞化生及增生，上皮下网状层增厚，微血管生成。 

气道高反应 Uirway hyp m . eS p 0nS i™w SS ,AHR) 是哮喘的基本特征之一，指气道对多种刺激 
因素，如过敏原、理化因素、运动和药物等呈现高度敏感状态，在一定程度 h 反映了气道炎症的 
严重性。气道炎症通过气道上皮损伤、细胞因子和炎症介质的作用引起 AHR 0 





【临床表现】 

咳嗽和喘息呈阵发性发作，以夜间和清晨为重。发作前可有流涕、打喷嚏和胸闷，发作 
时呼吸困难，呼气相延长伴有喘鸣声。严重病例呈端坐呼吸、恐惧不安、大汗淋漓、面色 
青灰。 

体格检査可见桶状胸、1凹征，肺部满布哮鸣音，严重者气道广泛堵塞，哮鸣音反可消失，称 
“闭锁肺” (sil«^n. lung)， 是哮喘最危险的体征。肺部粗湿啰音时隐时现，在剧烈咳嗽后或体位变 
化时可消失，提示湿啰音的产生是位于气管内的分泌物所致。在发作间歇期可无任何症状和体 
征，有些病例在用力时才可听到哮鸣音。此外，在体格检查中还应注意有无过敏性鼻炎、鼻窦炎 
和湿疹等。 

哮喘发作在合理应用常规缓解药物治疗后，仍有严重或进行性呼吸困难者，称为哮喘危重 
状态。表现为哮喘急性发作，出现咳嗽、喘息、呼吸困难、大汗淋漓和烦躁不安，甚至表现出端坐 
呼吸、语言不连贯、严重发绀、意识障碍及心肺功能不全的征象。 

[ 辅助检查] 

1. 肺功能检查肺功能检查主要用于5岁以上患儿。对于第一秒用力呼气量 （FEV t ) 多正 
常预计值70%的疑似哮喘患儿，可选择支气管激发试验(常用组胺或乙酰甲胆碱)测定气道反 
应性，对于 FEV,< 正常预计值的疑似哮喘患儿，选择支气管舒张试验评估气流受限的可逆 
性，支气管激发试验阳性、支气管舒张试验阳性均有助于确诊哮喘。呼气峰流速 （PEF) 的日间 
变异率是诊断哮喘和反映哮喘严重程度的重要指标。如日间变异率 >20%、使用支气管扩张剂 
后其值增加20%可以诊断为哮喘。 

2. 胸部X线检查急性期胸部X线正常或呈间质性改变，可有肺气肿或肺不张。胸部X 
线还可排除肺部其他疾病，如肺炎、肺结核、气管支气管异物和先天性呼吸系统畸形等。 

3- 过敏原测试用多种吸入性过敏原或食物性过敏原提取液所做的过敏原皮肤试验是诊 
断变态反应的首要 T. 具，提示患者对该变应原过敏与否。目前常用皮肤点刺试验法和皮内试验 
法。血清特异性 IgE 测定也很有价值,血清总 IgE 测定只能反映是否存在特应质。 

4. 其他呼出气一氧化氮 UNO) 浓度测定和诱导痰技术在儿童哮喘诊断和病情监测中发 
挥着一定的作用。 

【诊断和鉴别诊断】 

1 . 诊断中华医学会儿科学分会呼吸学组于2008年修订了我国“儿童支气管哮喘诊断与 
防治指南”。 

(1) 儿童哮喘诊断标准 

1) 反复发作喘息、咳嗽、气促、胸闷，多与接触变应原、冷空气、物理或化学性刺激、呼吸道感 
染以及运动等有关，常在夜间和(或)清晨发作或加剧。 

2) 发作时在双肺可闻及散在或弥漫性，以呼气相为主的哮鸣音,呼气相延长。 

3) 上述症状和体征经抗哮喘治疗有效或自行缓解。 

4) 除外其他疾病所引起的喘息、咳嗽、气促和胸闷。 

5) 临床表现不典型者（如无明显喘息或哮鸣音)，应至少具备以下1 项： 

A- 支气管激发试验或运动激发试验阳性。 

B. 证实存在可逆性气流 受限: ①支气管舒张试验阳 性:吸 人速效 p 2 受体激动剂后15分钟 
FEV, 增加多12%;②抗哮喘治疗有效:使用支气管舒张剂和口服 (或吸入) 糖皮质激素治疗^ 
周后 FEV, 增加為12% 

C. PKF 每日变异率（连续监测1〜2周）為20%。 

符合第1~4条或第4、5条者，可以诊断为哮喘。 

(2) 咳嗽变舁型哮喘诊断标准 



1) 咳嗽持续 >4 周，常在夜间和（或)清晨发作或加剧，以干咳为主 ■> 

2) 临床上无感染征象，或经较长时间抗生素治疗无效。 

3) 抗哮喘药物诊断性治疗有效。 

4) 排除其他原因引起的慢性咳嗽。 

5) 支气管激发试验阳性和（或) PEF 每日变异率（连续监测周）&20%。 

6) 个人或一级、二级亲属有特应性疾病史，或变应原测试阳性。 

以上1~4项为诊断的基本条件。由于年幼儿患哮喘其临床特点、治疗及预后均 有别于 f 
长儿，中华儿科学会呼吸学组1988年提出婴幼儿哮喘诊断标准，从最初的8项评分到 1992 ^ 
的5项评分，直至1998年的不评分诊断 = 婴幼儿哮喘诊断的提出对我国儿童哮喘的早期诊 W 
和防治起到了积极作用。但是根据 GINA 方案以及美国、英国等许多国家的儿童哮喘诊 疗& 


险因素 包括: ①父母有哮喘病史;②经医师诊断为特应性 皮炎; ③有吸人变应原致敏的依据。次 
要危险因素包括:①有食物变应原致敏的 依据; ②外周血嗜酸性粒细胞 >4%;③与感冒无关的 
喘息。如哮喘预测指数阳性，建议按哮喘规范治疗。 

2. 哮喘的分期与病情的评价哮喘可分为急性发作期（《«<*如—)、慢性持续期 (persistent) 
和临床缓解期 （remission)。 急性发作期指患者出现以喘息为主的各种症状，其发作持续的时间 
和程度不尽相同,哮喘急性发作时严重程度评估见表12-3。慢性持续期指许多患者即使没有急 
性发作，但在相当长的时间内总是不同频度和（或)不同程度地出现症状(喘息、咳嗽和 胸闷) ，可 
根据病情严重程度分级或控制水平分级，前者用于初次诊断和既往虽被诊断但尚未按哮喘规范 
治疗的患儿，作为制定起始治疗方案级别的依据，后者用于评估已规范治疗的哮喘患儿是否达 
到哮喘治疗目标及指导治疗方案的调整(表 12 _ 4) 。临床缓解期指经过治疗或未经治疗症状和 
体征消失,肺功能 （FEV, 或 PEF) S80% 预计值，并维持3个月以上。 

___表 12-3 儿童哮喘急性发作期病情严重程度 的分级 __ 

iSSS IS IS 




PaO : ) JH ^ ： 

p aCO ,( kPa ) < 6.0 

PaC0 2 (吸空 气，％) >95 

>8.0 <8.0, 可能有发甜 

<6.0 >6.0, 短时上升 

92-95 92-95 

呼吸衰竭 

呼吸衰竭 

<90 

广、 ^:①正常儿船心版时吋吸顿率 1 •.限 ： <2 个月 .<60 次/ 分; -12 个月. <50 次/分卜 5 岁. <40 次/分: -8 岁， <30 次/ 分； 
•儿帘脉串 | •限 ： 2 ~丨 2 个 门 .<160 次 / 分卜 2 岁. <120 次 / 分卜 8 岁， < U 0 次/ 分; ③小龄儿童较年长儿和成人更易 
•发作严 jt 程度时，只要存在某项严 $ 程度的指标（不必全部指标存在），就可归 

人该严蜇程度等级 ； kPa =7.5 mmHc 

表 12-4 

儿童哮喘控制水平分级 


控-夜间症 应 急缓解 
程度曰间症状状/ 麵药 的使用 

— w —丽丽 

活动肺功能 M 
受限岁者适用） ^ ^ 

无 SsTK 常预计 满扭前沭岍 

急性发作（需使 
用全身激素治疗） 


周芬 2 天） 

每周 >2 
天或每周 
廷2天但 
多次出现 


每周 >2次有 


值或本人最有条件 
佳值的80% 

<正常预计在任何1周 
值或本人最内出现前述1 
佳值的80% 项特征 


“部分控制” 

___ 中的特征 _ 

^注:①评估过去2~ 4 周 EJ 间症状、夜间症状/憋醒、应急缓解药使用和活动受限 情况; ②出现任何一次急性发作都应 
复核维持治疗方案是否需要调整 

3. 鉴别诊断以喘息为主要症状的儿童哮喘应注意与毛细支气管炎、肺结核、气道异物、先 
天性呼吸系统畸形和先天性心血管疾病相鉴别，咳嗽变异型哮喘 ( CVA) 应注意与支气管炎、鼻 
窦炎、胃食管反流和嗜酸性粒细胞支气管炎等疾病相鉴别。 

【治疗】 

哮喘治疗的 目标: ①有效控制急性发作症状，并维持最轻的症状，甚至无 症状; ②防止症状 
加重或 反复; ③尽可能将肺功能维持在正常或接近正常 水平; ④防止发生不可逆的气流 受限； 
⑤保持正常活动（包括运动）能力;⑥避免药物不良反应;⑦防止因哮喘而死亡。 

治疗原则为长期、持续、规范和个体化治疗。急性发作期治疗重点为抗炎、平喘，以便快速缓 
解 症状; 慢性持续期应坚持长期抗炎,降低气道反应性,防止气道重塑，避免危险因素和自我保健。 

治疗哮喘的药物包括缓解药物和控制药物。缓解药物能快速缓解支气管收缩及其他伴随 
的急性症状.用于哮喘急性发作期, 包括: ①吸人型速效 p 2 受体激 动剂; ②全身性糖皮质 激素； 
③抗胆碱能 药物; ④口服短效 p 2 受体激 动剂; ⑤短效茶碱等。控制药物是抑制气道炎症的药物， 
需长期使用，用于哮喘慢性持续期, 包括: ①吸人型糖皮质激素 （ICS); ②白三烯调节剂;③缓释茶 
碱; ④长效 P 2 受体激动剂;⑤肥大细胞膜稳 定剂; ⑥全身性糖皮质激素等。 

1. 哮喘急性发作期治疗 

(1) h 受体激动剂受体激动剂是目前最有效、临床应用最广的支气管舒张剂。根据起 
作用的快慢分为速效和缓慢起效两大类，根据维持时间的长短分为短效和长效两大类。吸入型 
速效 P 2 受体激动剂疗效吋维持 4 〜 6 小时，足■缓解哮喘急性症状的首选药物，严重哮喘发作时第 
1小时可每20分钟吸人1次，以后每2~4小时可重复吸人。药物 剂量: 每次沙丁胺醇 2.5~5.0mg 
或特布他林 5-10mg o 急性发作病情相对较轻时也可选择短期口服短效 p 2 受体激动剂，如沙丁 




胺醇和特布他林等。 

(2) 糖皮质 激素: 病情较重的急性病例应给予口服泼尼松短程治疗(,14天)，每日 l~2mg/kg, 
分2~3次。一般不主张长期使用口服糖皮质激素治疗儿童哮喘。严重哮喘发作时应静脉给予 
甲泼尼龙，每日 2-6mg/kg, 分2~3次输注,或琥珀酸氢化可的松或氢化可的松,每次5~ 10mg/kg。 
一般静脉糖皮质激素使用 1-7 天,症状缓解后即停止静脉用药，若需持续使用糖皮质激素，可改 
为口服泼尼松。 ICS 对儿童哮喘急性发作的治疗有一定的帮助，选用雾化吸人布地奈德悬液，每 
次 0.5~lmg, 每6~8小时1次。但病情严重时不能以吸人治疗替代全身糖皮质激素治疗，以免延 
误病情。 

(3) 抗胆碱能药 物:吸 入型抗胆碱能药物,如异丙托溴铵舒张支气管的作用比 匕受体 激动 
剂弱,起效也较慢，但长期使用不易产生耐药，不良反应少。 

(4) 短效 茶碱: 短效茶碱可作为缓解药物用于哮喘急性发作的治疗,主张将其作为哮喘综合 
治疗方案中的一部分，而不单独应用治疗哮喘。需注意其不良反应，长时间使用者最好监测茶 
碱的血药浓度。 

2. 哮喘危重状态的处理 

(1) 氧疗: 所有危重哮喘患儿均存在低氧血症，需用密闭面罩或双鼻导管提供湿化氧气，初 
始吸氧浓度以40%为宜,流量为 4-5L/min。 

(2) 补液、纠正酸 中毒: 注意维持水、电解质平衡，纠正酸碱紊乱。 

(3) 糖皮质 激素: 全身应用糖皮质激素作为儿童危重哮喘治疗的一线药物，应尽早使用。病 
情严重时不能以吸人治疗替代全身糖皮质激素治疗，以免延误病情。 

( 4 ) 支气管舒张剂的使用 .:可 用;①吸人型速效(3 2 受体激动剂。②氨茶碱静脉滴注。③抗 
胆碱能药物。④肾上腺素皮下注射，药物 剂量: 每次皮下注射1 : 1000肾上腺素 O.Olml/kgJL 童 
最大不超过 0.3ml。 必要时可每20分钟使用1次，不能超过3次。 

(5) 镇静剂 :可用 水合氯醛灌肠，慎用或禁用其他镇 静剂； 在插管条件下，亦对用地西泮镇 
静,剂量为每次 0.3~0.5mg/kg o 

( 6 ) 抗菌药物 治疗: 儿童哮喘发作主要由病毒引发,抗菌药物不作为常规应用，如同时发生 
下呼吸道细菌感染,则选用病原体敏感的抗菌药物。 

(7) 辅助机械通气 指征: 指征为:①持续严重的呼吸 困难; ②呼吸音减低或几乎听不到哮鸣 
音及呼 吸音; ③因过度通气和呼吸肌疲劳而使胸廓运动 受限; ④意识障碍、烦躁或抑制，甚至昏 
迷; ⑤吸氧状态下发绀进行性 加重; ⑥ PaC0 2 S 65mmHg。 

3. 哮喘慢性持续期治疗 

(1) ICS : ICS 是哮喘长期控制的首选药物,也是目前最有效的抗炎药物,优点是通过吸人，药 
物直接作用于气道黏膜，局部抗炎作用强，全身不良反应少。通常需要长期、规范吸人 1-3 年甚 
至更长时间才能起到治疗作用。目前临床上常用的 ICS 有布地奈德、丙酸氟替卡松和丙酸倍氯 
米松。每3个月应评估病情，以决定升级治疗、维持目前治疗或降级治疗。 

(2) 白三烯调 节剂: 分为白三烯合成酶抑制剂和白三烯受体拮抗剂，该药耐受性好,副作用 
少，服用方便。白三烯受体拮抗剂包括孟鲁司特和扎鲁司特。 

(3) 缓释茶碱 :缓释 茶碱用于长期控制时，主要协助 ICS 抗炎，每日分〗~2次服用，以维持昼 
夜的稳定血药浓度。 

(4) 长效(3 2 受体激动剂 :药物 包括福莫特罗、沙美特罗、班布特罗及丙卡特罗等。 

(5) 肥大细胞膜稳定 剂：肥 大细胞膜稳定剂色甘酸钠，常用于预防运动及其他刺激诱发的 
哮喘。 

(6) 全身性糖皮质激素 :在哮 喘慢性持续期控制哮喘发作过程中.全身性糖皮质激素仅短期 
在慢性持续期分级为重度持续患儿，长期使用高剂量 1CS 加吸人型长效受体激动剂及其他 




控制药物疗效欠佳的情况下使用： 

(7) 联合治 疗：对 病情严重度分级为重度持续和单用 ICS 病情控制不佳的中度持续的哮喘 
提倡长期联合治疗，如 ICS 联合吸人型长效3 2 受体激动剂、 ICS 联合白三烯调节剂和 ICS 联合 
缓释茶碱^ 

(8) 特异性免疫 治疗： 在无法避免接触变应原或药物治疗无效时，可考虑针对过敏原的特异 
性免疫治疗，需要在有抢救措施的医院进行。对其远期疗效和安全性尚待进一步研究和评价， 
且过敏原制备的标准化及纯化也有待加强及规范。特异性免疫治疗应与抗炎及平喘药物联用， 
坚持足够疗程。 

【管理与教育】 

1. 避免危险因素应避免接触变应原，积极治疗和清除感染灶，去除各种诱发因素（吸烟、 
呼吸道感染和气候变化等)= 

2. 哮喘的教育与管理哮喘患儿的教育与管理是提高疗效、减少复发、提高患儿生活质量 
的重要措施。通过对患儿及家长进行哮喘基本防治知识的教育，调动其对哮喘防治的主观能动 
性，提高依从性，避免各种危险因素，巩同治疗效果，提高生活质量。教会患儿及其家属正确使 
用儿童哮喘控制测试 （C-ACT) 等儿童哮喘控制问卷，以判断哮喘控制水平。 

3. 多形式教育通过门诊教育、集中教育(哮喘之家等活动)、媒体宣传等多种形式，向哮喘 
患儿及其家属宣传哮喘基本知识。 

【预后】 

儿童哮喘的预后较成人好，病死率约为2/10万~4/10万，约70%~80%年长后症状不再反复， 
但仍可能存在不同程度的气道炎症和高反应性，30%〜60%的患儿可完全治愈。 

第七节肺炎的分类 

肺炎 （pneumonia) 是指不同病原体或其他因素(如吸人羊水、油类或过敏反应等)所引起的 
肺部炎症。主要临床表现为发热、咳嗽、气促、呼吸困难和肺部固定性中、细湿啰音。重症患者 
可累及循环、神经及消化等系统而出现相应的临床症状，如心力衰竭、缺氧中毒性脑病及缺氧中 
毒性肠麻痹等。 

肺炎为婴儿时期重要的常见病，是我国住院小儿死亡的第一位原因，严重威胁小儿健康，被 
卫生部列为小儿四病防治之一,故加强对本病的防治十分重要。 

【分类】 

无统一分类，目前常用的有以下几种分类法。 

1. 病理分类大叶性肺炎、支气管肺炎和间质性肺炎。 

2. 病因分类 

( 1 ) 病毒性 肺炎： 呼吸道合胞病毒 （RSV) 占首位，其次为腺病毒 (ADV)3 、7型，流感病毒，副 
流感病毒1、2、3型，鼻病毒、巨细胞病毒和肠道病毒等。 

(2) 细菌性肺炎 ：肺炎 链球菌、金黄色葡萄球菌、肺炎克雷伯杆菌、流感嗜血杆菌、大肠埃希 
菌、军团菌等。 

(3) 支原体 肺炎： 由肺炎支原体所致。 

⑷衣原体肺炎 ： 由沙眼衣原体 (CT)、 肺炎衣原体 (CP) 和鹦鹉热衣原体引起，以 CT 和 CP 多见。 

(5) 原虫性 肺炎： 包括肺包虫病、肺弓形虫病、肺血吸虫病、肺线虫病等。 

(6) 真菌性肺 炎：由 内念珠菌、曲霉、组织胞浆菌、隐球菌、肺孢子菌等引起的肺炎，多见于免 
疫缺陷病及长期使用免疫抑制剂或抗菌药物者。 

⑺非感染病因引起的肺炎 ：如吸 入性肺炎、坠积性肺炎、嗜酸性粒细胞性肺炎 （ 过敏性肺 



5. 临床表现典型与否分类 ①典型肺炎 :肺炎 链球菌、金黄色葡萄球菌、肺炎克雷伯杆菌、 
流感嗜血杆菌、大肠埃希菌等引起的肺炎。②非典型肺炎 :肺炎 支原体、衣原体，嗜肺军团菌、某 
些病毒（如汉坦病毒）等引起的肺炎。2002年冬季和2003年春季在我国发生的一种传染性非 
典型肺炎 (infectious atypical pneumonia), 世界卫生组织 （WHO) 将其命名为严重急性呼吸综合征 
(severe acute respiratory syndrome,SARS), 为新型冠状病毒 Uoronavirus , CoV) 引起，以肺间质病变 
为主,传染性强,病死率较高;儿童患者临床表现较成人轻,病死率亦较低,传染性亦较弱。还有 
近年来发生的禽流感病毒所致的肺炎。 

6. 肺炎发生的地点分类 ①社区获得性肺炎 （community acquired pneumnnia,CAP) 指原 
本健康的儿童在医院外获得的感染性肺炎，包括感染了具有明确潜伏期的病原体而在人院后 
潜伏期内发病的肺炎;②医院获得性肺炎 （hospital acquired pneumonia , HAP), 又称 E 院内肺炎 

pneumonia, N p), 指患儿人院时不存在、也不处于潜伏期而在人院 &48 小时发生的感 
染性肺炎，包括在医院感染而于出院48小时内发生的肺炎。 

te 床上如果病原体明确,则按病因分类,有助于指导治疗,否则按病理或其他方法分类。 
年龄是儿童 CAP 病原诊断最好的提示,不同年龄组 CAP 病原情况参见表12-5。 

表 12-5 不同年龄组 CAP 病原情况 

—— 年择 " 常见病原 : 

3 月龄 '沒 眼衣 原体; 呼吸道合胞病毒、副流感病毒3 型; 肺炎链球歯■.百日咳杆菌、金黄色—_ 
球菌 

4月龄至 5 岁呼吸道合胞病毒，副流感病毒、流感病毒、腺病毒和鼻病毒;肺炎链球菌， B 型流感嗜血 
杆菌; 肺炎支 原体; 结核分枝杆菌 

5 岁至青少年肺炎支 原体; 肺炎衣 原体; 肺炎链球菌;结核分枝杆菌 _ 

注:病原按照发生频率依次递减的顺序粗略排列 


第八节支气管肺炎 

支气管肺炎 (bronchopneumonia) 是累及支气管壁和肺泡的炎症,为儿童时期最常见的肺炎， 
2岁以内儿童多发。一年四季均可发病，北方多发生于冬春寒冷季节及气候骤变时。室内居住 
拥挤、通风不良、空气污浊，致病微生物增多,易发生肺炎。此外有营养不良、维生素 D 缺乏性佝 
倭病、先天性心脏病等并存症及低出生体重儿、免疫缺陷者均易发生本病。 

【病因】 

最常•见为细菌和病毒感染，也可由病毒、细菌“混合感染”。发达国家儿童肺炎病原体以病 
毒为主 ，主要有 RSV、ADV、 流感病毒、副流感病毒及鼻病毒等。发展中国家则以细菌为主，细菌 
感染仍以肺炎链球菌多见，近年来支原体、衣原体和流感嗜血杆菌感染有增加趋势。病原体常 
由呼吸道人侵,少数经血行人肺。 

[病理】 

病理变化以肺组织充血、水肿、炎症细胞浸润为主。肺泡内充满渗出物，经肺泡壁通道 
(Kohn 孔）向周围组织蔓延，呈点片状炎症病灶。若病变融合成片，可累及多个肺小叶或更为 





广泛。当小支气管、毛细支气管发生炎症时，可导致管腔部分或完全阻塞而引起肺气肿或肺 
不张。 

不同病原体造成肺炎的病理改变亦不同 :细菌 性肺炎以肺实质受累 为主; 而病毒性肺炎则 
以间质受累为主，亦可累及肺泡。临床上支气管肺炎与间质性肺炎常同时并存。 

【病理生理】 

主要变化是由于支气管、肺泡炎症引起通气和换气障碍，导致缺氧和二氧化碳潴留，从而产 
生一系列病理生理改变（图12-1)。 



图 12-1 支气管肺炎的病理生理 

1. 呼吸功能不全由于通气和换气障碍，氧进入肺泡以及氧自肺泡弥散至血液和二氧化碳 
排出均发生障碍，血液含氧量下降，动脉血氧分压 (Pa0 2 ) 和动脉血氧饱和度 (Sa0 2 ) 均降低，致低 
氧 血症; 血 C0 2 浓度升高。当 Sa0 2 <85%， 还原型血红蛋白 >50g/L 时，则出现发绀。肺炎的早期 
仅有缺氧，无明显 co 2 潴留。为代偿缺氧，呼吸和心率加快以增加每分通气量和改善通气血流 
比。随着病情的进展，通气和换气功能严重障碍，在缺氧的基础上出现 C0 2 潴留，此时 Pa0 2 * 
Sa0 2 下降， PaC0 2 升高，当 PaO 2 <50mmHg(6.67kPa) 和(或） PaCO 2 >50mmHg(6.67kPa) 时即为 
呼吸衰竭。为增加呼吸深度以吸进更多的氧，辅助呼吸肌也参与活动，因而出现鼻翼扇动和吸 
气性凹陷。 

2. 酸碱平衡失调及电解质紊乱严重缺氧时，体内需氧代谢发生障碍，无氧酵解增强，酸性 
代谢产物增加，加上高热、进食少、脂肪分解等因素，常引起代谢性酸 中毒; 同时由于二氧化碳排 
出受阻，可产生呼吸性酸 中毒； 因此，严重者存在不同程度的混合性酸中毒。6个月以上的儿童， 
因呼吸代偿功能稍强，通过加深加快呼吸，加快排出二氧化碳，可致呼吸性碱中毒，血 pH 变化 
不大，影响 较小； 而6个月以下的儿童，代偿能力较差，二氧化碳潴留往往明显，甚至发生呼吸衰 
竭。缺氧和二氧化碳滿留导致肾小动脉痉挛而引起水钠潴留，且重症肺炎缺氧时常有抗利尿激 
索 （ADH) 分泌增加，加上缺氧使细胞膜通透性改变、钠泵功能失调，使 Na+ 进人细胞内，造成低 
钠血症。 

3. 心血管系统病原体和毒素侵袭心肌，引起心 肌炎; 缺氧使肺小动脉反射性收缩，肺循环 
压力增高，使右心负荷增加。肺动脉高压和中毒性心肌炎是诱发心力衰竭的主要原因。重症患 
儿常出现微循环障碍、休克，甚至弥散性血管内凝血 (DIC)。 

4. 神经系统严重缺氧和0) 2 潴留使血与脑脊液 pH 降低，髙碳酸血症使脑血管扩张、血 
流减慢、血管通透性增加，致使颅内压增加。严重缺氧使脑细胞无氧代谢增加，造成乳酸堆积、 
ATP 生成减少和 Na + -K + 离子泵转运功能障碍，引起脑细胞内钠水潴留,形成脑水肿。病原体的 
毒素作用亦可引起脑水肿。 

5 - 胃肠道功能紊乱低氧血症和病原体毒素可使胃肠黏膜糜烂、出血，上皮细胞坏死脱落， 



导致黏膜屏障功能破坏，使胃肠功能紊乱，岀现腹泻、呕吐，甚至发生缺氧中毒性肠麻痹。毛细 
血管通透性増高，可致消化道出血。 

[ 临床表现】 

2岁以下的婴幼儿多见,起病多数较急,发病前数日多先有上呼吸道感染，主要临床表现为 
发热、咳嗽、气促、肺部固定中细湿啰音。 

1. 主要症状①发热:热型不定,多为不规则热，亦可为弛张热或稽留热。值得注意的是， 
新生儿、重度营养不良患儿体温可不升或低于正常。② 咳嗽: 较频繁，早期为刺激性干咳，极期 
咳嗽反而减轻，恢复期咳嗽有痰。③气促 :多在 发热、咳嗽后出现。④全身症 状:精 神不振、食欲 
减退、烦躁不安，轻度腹泻或呕吐。 

2-体征①呼吸增快:40~80次/分，并可见鼻翼扇动和吸气性 凹陷; ②发甜 ：口周 、鼻唇沟 
和指(趾)端发绀,轻症患儿可无 发绀; ③肺部啰音 :早期 不明显，可有呼吸音粗糙、减低，以后可 
闻及固定的中细湿啰音，以背部两侧下方及脊柱两旁较多，于深吸气末更为明显。肺部叩诊多 
正常，病灶融合时可出现实变体征。 

3. 重症肺炎的表现重症肺炎由于严重的缺氧及毒血症，除有呼吸衰竭外，可发生心血管、 
神经和消化等系统严重功能障碍。 

(1) 心血管 系统: 可发生心肌炎、心包炎等，有先天性心脏病者易发生心力衰竭。肺炎合并 
心力衰竭时可有以下 表现: ①安静状态下呼吸突然加快 >60次/ 分; ②安静状态下心率突然增 
快>180次/ 分; ③突然极度烦躁不安，明显发绀，面色苍白或发灰，指 （趾） 甲微血管再充盈时 
间延长。以上3项不能用发热、肺炎本身和其他合并症解释。④心音低钝、奔马律，颈静脉怒 
张;⑤肝脏迅速 增大; ⑥少尿或无尿，眼睑或双下肢水肿。亦有学者认为上述症状为肺炎本身的 
表现。 

( 2 ) 神经 系统: 在确诊肺 炎后出 现下列症状与体征,可考虑为缺氧中毒性 脑病: ①烦躁、嗜 
睡,眼球上窜、凝 视; ②球结膜水肿，前囟 隆起; ③昏睡、昏迷、惊 厥; ④瞳孔 改变: 对光反射迟钝或 
消央; .® 呼吸节律不整，呼吸心跳解离(有心跳，无呼 吸); ⑥有脑膜刺激征,脑脊液检査除压力增 
高外，其他均正常。在肺炎的基础上,除外热性惊厥、低血糖、低血耗及中枢神经系统感染(脑炎、 
脑膜炎)，如有①、②项则提示脑水肿，伴其他一项以上者可确诊。 

(3) 消化系统 :严重 者发生缺氧中毒性肠麻痹时，表现为频繁呕吐、严重腹胀、呼吸困难加 
重，听诊肠鸣音消失。重症患儿还可呕吐咖啡样物,大便潜血阳性或柏油样便。 

(4) 抗利尿激素异常分泌综合征 （syndrome of inappropriate secretion of antidiuretic hormone, 
SIADH): ①血钠 S l30 mmo l/L, 血渗透压 <275mmol/L; ②肾脏排钠增加，尿钠 3>20mmnI/L; ③临床 
上无血容量不足，皮肤弹性 正常; ④尿渗透摩尔浓度高于血渗透摩尔 浓度; ⑤肾功能正常;⑥肾 
上腺皮质功能 正常; ⑦ ADH 升高。若 ADH 不升高，则可能为稀释性低钠血症。 SIADH 与缺氧 
中毒性脑病有时表现类似，但治疗却完全不同，应注意检査血钠以资鉴别。 

(5) DIG 可表现为血压下降、四肢凉、脉速而弱，皮肤、黏膜及胃肠道出血。 

【并发症I 

早期合理治疗者并发症少见。若延误诊断或病原体致病力强，则可引起并发症，如胸腔积 
液(如脓胸)、脓气胸、肺大疱、肺不张、支气管扩张等。 

^脓胸 （empyema) 临床表现有高热不退、呼吸困难加重;患侧呼吸运动 受限; 语颤减弱； 
叩诊呈 油音; 听诊呼吸音减弱,其上方有时可听到管状呼吸音 = 当积脓较多时,患侧肋间隙饱满， 
纵隔和气管向健侧移位。胸部X线(立位)示患侧肋膈角变钝，或呈反抛物线状阴影。胸腔穿刺 
可抽岀脓液。 

2. 脓气胸 （pyopneumothorax) 肺脏边缘的脓肿破裂并与肺泡或小支气管相通，即造成脓气 





胸。表现为突然呼吸困难加剧、剧烈咳嗽、烦躁不安、面色发甜。胸部叩诊积液上方呈鼓音，听 
诊呼吸音减弱或消失。若支气管破裂处形成活瓣，气体只进不岀，形成张力性气胸，可危及生命， 
必须积极抢救。立位X线检查可见液气面。 

3. 肺大疱由于细支气管形成活瓣性部分阻塞，气体进的多、出的少或只进 
不出，肺泡扩大、破裂而形成肺大疱，可一个亦可多个。体积小者无症状，体积大者可引起呼吸 
困难。X线可见薄壁空洞= 

以上三种并发症多见于金黄色葡萄球菌肺炎、耐药肺炎链球菌肺炎和某些革兰阴性杆菌 
肺炎 （Gram-negative bacillary pneumonia , GNBP) 0 

[ 辅助检查] 

1. 外周血检查 

(1) 白细胞 检查： 细菌性肺炎户I细胞计数升高，中性粒细胞增多，并有核左移现象，胞浆可有 
中毒颗粒。病毒性肺炎的白细胞计数大多正常或偏低，亦有少数升高者，时有淋巴细胞增高或 
出现异型淋巴细胞。 

(2) C- 反应蛋白 （CRP): 细菌感染时血清 CRP 值多上升，非细菌感染时则上升不明显。 

(3) 前降钙素 （PCT): 细菌感染时可升高，抗菌药物治疗有效时，可迅速下降。 

2. 病原学检查 

(1) 细菌学检查 

1) 细菌培养和涂 片：采 集气管吸取物、肺泡灌洗液、胸腔积液、脓液和血标本做细菌培养和 
鉴定，同时进行药物敏感试验对明确细菌性病原和指导治疗有意义。亦可做涂片染色镜检进行 
初筛试验。 

2) 其他 检查： 血清学检测肺炎链球菌荚膜多糖抗体 水平; 荧光多重 PCR 检测细菌特异基 
因，如肺炎链球菌编码溶血素 （ply) 基因。 

(2) 病毒学检查 

1 ) 病毒 分离： 感染肺组织、支气管肺泡灌洗液、鼻咽分泌物病毒培养、分离是病毒病原诊断 
的可靠方法。 

2) 病毒抗体 检测： 经典的方法有免疫荧光试验 (IFA)、 酶联免疫吸附试验 (ELISA) 等。特异 
性抗病毒 IgM 升高可早期诊断。血清特异性 IgG 抗体滴度进行性升高，急性期和恢复期（间隔 
2 〜 4周） IgG 抗体升高為4倍为阳性，但由于费时太长，往往只作为回顾性诊断，限制了其临床实 
际应用。 

3) 病毒抗原检测 ：采取 咽拭子、鼻咽分泌物、气管吸取物或肺泡灌洗液涂片，或快速培养后 
细胞涂片，使用病毒特异性抗体(包括单克隆抗体)免疫荧光技术、免疫酶法或放射免疫法可发 
现特异性病毒抗原。 

4) 病毒特异性基因检测 ：采用 核酸分子杂交技术或聚合酶链反应 (PCR)、 逆转录 PCR 
(reverse transcription PCR) 等技术检测呼吸道分泌物中病毒基因片段。 

(3) 其他病原学检查 

1) 肺炎支原体（财;^印/似咖/^臟 0 — 6 ，1^) : 0冷凝集试验 ： 為1: 32为阳性标准，该试验 
为非特异性，可作为过筛 试验; ②特异性诊断 :包括 MP 分离培养或特异性 IgM 和 IgG 抗体测定。 
补体结合抗体检测是诊断 MP 的常用 方法; 基因探针及 PCR 技术检测 MP 的特异性强、敏感性高， 
但应避免发生污染。 

2) 衣 原体： 能引起肺炎的衣原体为沙眼衣原体 (CW 饋;>'如 fmcWna^CT)、 肺炎衣原体 
(Chlamydia pneumoniae , CP ) 和鹦鹉热衣原体。细胞培养用于诊断 CT 和 CP。 直接免疫荧光或 
吉姆萨染色法可检测 CT。 其他方法有酶联免疫吸附试验、放射免疫电泳法检测双份血清特异 
性抗原或抗体，核酸探针及 PCR 技术检测基因片段。 



3) 嗜肺军团菌 (Legionella pneumophila,LP)： 血清特异性抗体测定是目前临床诊断 LP 感染 
最常用的实验室证据。 

3. 胸部X线检查早期肺纹理增强,透光度 减低； 以后两肺下野、中内带出现大小不等的 
点状或小斑片状影,或融合成大片状阴影，甚至波及节段。可有肺气肿、肺不张。伴发脓胸时， 
早期患侧肋膈角 变钝; 积液较多时,可呈反抛物线状阴影,纵隔、心脏向健侧移位。并发脓气胸 
时，患侧胸腔可见液平面。肺大疱时则见完整薄壁，无液平面的大疱。胸部X线未能显示肺炎 
征象而临床又高度怀疑肺炎、难以明确炎症部位、需同时了解有无纵隔内病变等，可行胸部 CT 
检查。 

【诊断】 

支气管肺炎的诊断比较简单，一般有发热、咳嗽、呼吸急促的症状，肺部听诊闻及中、细湿啰 
音和(或)胸部影像学有肺炎的改变均可诊断为支气管肺炎。 

确诊支气管肺炎后应进一步了解引起肺炎的可能病原体和病情的轻重。若为反复发作者， 
还应尽可能明确导致反复感染的原发疾病或诱因，如原发性或继发性免疫缺陷病、呼吸道局部 
畸形或结构异常、支气管异物、先天性心脏病、营养不良和环境因素等^此外,还要注意是否有 
并发症。 

【鉴别诊断】 

急性支气管炎一般不发热或仅有低热，全身状况好，以咳嗽为主要症状.肺部可闻及 
干湿啰音，多不固定，随咳嗽而改变。X线示肺纹理增多、排列紊乱。若鉴别困难，则按肺炎 
处理。 

2 +支气管异物有异物吸人史，突然出现呛咳,可有肺不张和肺气肿，可资鉴别。若病程迁 
延，有继发感染则类似肺炎或合并肺炎,需注意鉴别。 

3. 支气管哮喘儿童哮喘可无明显喘息发作，主要表现为持续性咳嗽,X线示肺纹理增多、 
排列素乱和肺气肿，易与本病混淆。患儿具有过敏体质，肺功能检查及激发和舒张试验有助于 
鉴别。 

4 -肺结核一般有结核接触史,结核菌素试验阳性,X线示肺部有结核病灶可资鉴别。粟 
粒性肺结核可有气促和发绀，从而与肺炎极其相似,但肺部啰音不明显。 

【治疗】 

采用综合治疗，原则为改善通气、控制炎症、对症治疗、防止和治疗并发症。 

^彳.~般治疗及护理室内空气要流通，以温度18~20丈、湿度60%为宜。给予营养丰富的 
饮食，重症患儿进食困难，可给予肠道外营养。经常变换体位，以减少肺部淤血，促进炎症吸收。 
注意隔离，以防交叉感染。 

注意水，电解质的补充，纠正酸中毒和电解质萦乱，适当的液体补充还有助于气道的湿化。 
但要注意输液速度，过快可加重心脏负担。 

2 -抗感染治疗 

(1) 抗菌药物 治疗: 明确为细菌感染或病毒感染继发细菌感染者应使用抗菌药物。 

1) 原 则:① 有效和安全是选择抗菌药物的首要原则。②在使用抗菌药物前应采集合适的呼 

分?必物或血标本进行细菌培养和药物敏感试验，以指导治疗;在未获培养结果前,可根据经 

&选# 敏感药物。③选用的药物在肺组织中应有较高的浓度。④轻症患者口服抗菌药物有效 
■& 安全,对重症肺炎或因呕吐等致口服难以吸收者，可考虑胃肠道外抗菌药物治疗。⑤适宜剂 
量、合适疗程。⑥重症患儿宜静脉联合用药。 

2) 根据不同病原选择抗菌药物:①肺炎链球菌:青霉素敏感者首选青霉素或阿莫西林;青© 
素中介者，首选大剂量青霉素或阿莫 西林; 耐药者首选头孢曲松、头孢噻肟、万古霉素;青霉素过 
敏者选用太环内酯类抗生素，如红霉素等。②金黄色葡萄球 菌：甲 氣西林敏感者首选苯唑西林 



钠或氯唑西林,耐药#选用万古％尜或联用利福平。③流感嗜血杆菌:首选阿莫西林/克拉维酸、 
氨苄西林/舒巴杜 L ④人旸埃希黹和肺炎克當伯杆菌 :不产 超广谱 P 内酰胺酶 （ESBLs) 菌首选 
头孢他啶、头孢哌酮；产 ESBLs 閣首选亚胺培南、美罗 培南; ⑤铜绿假单胞菌(绿脓杆菌）首选替 
卡西林/克拉维酸 他兑 m •: 首选阿莫西林/克拉 维酸; ⑦肺炎支原体和衣 原体： 首选大 

环内酯类抗生尜 . 如阿 奇沿尜 、红铝岽及罗红霉素 

3) 用药 时间： 一般应持续至体温正常后5~7天，症状、体征消失后3天停药=支原体肺炎至 
少使用抗菌药物2~3 阀： 油萄球菡肺炎在体温正常后2~3周可停药,一般总疗程為6周： 

(2) 抗病#治I)利巴木(病# 唑): 可口服或静脉点滴,肌注和静点的剂量为 10~15mg/ 
(kg.d), 可抑制多种 RN‘A 和 DNA 病#; ② a- 干扰素 （interferon-ct,IFN-a) : 5~7 天为1个疗程，亦 
可芬化吸人：若为流感病岛感染.可用磷酸奥司他韦 Useltamivir) □服。部分中药制剂有一定 
抗病毒疗效。 

3. 对症治疗 

( 1 ) 氧疗 ：有缺铽 农现，如烦躁、发绀或动脉血氧分压 <60mmHg 时需吸氧，多用鼻前庭导管 
给氧，经湿化的氧气的流 M 为 0.5~lL/mi». 氧浓度不超过40%。新生儿或婴幼儿可用面罩、氧 1 f 长、 
荈塞给氧，面罩给铽流 _M 为2〜 4L/min, 氣浓度为50% 〜 60%。 

(2) 气道管 理：及 时淸除毋痂、毋腔分泌物和吸疲，以保持呼吸道通畅，改善通气功能：气道 
的湿化非常重耍，有利于痰液的排出：芬化吸人有助于解除支气管痉挛和水肿。分泌物堆积于 
下呼吸道，经湿化和芬化仍不能排除.使呼吸衰竭加重时.应行气管插管以利于清除痰液：严重 
病例宜短期使用机械迪 H (人 .T. 呼吸机),接受机械通气者尤应注意气道湿化、交换体位和拍背， 
保持气道湿度和通畅_ 

(3) 腹胀的治疗 ：低钾 血症者，应补充钾盐。缺氧中毒性肠麻痹时，应禁食和胃肠减压，亦可 
使用酚妥拉明 （Regitine), 每次 0.3~0.5mg/kg， 加5%葡萄糖 20ml 静脉滴注，每次最大量矣 10mg。 

⑷其 他：高 热患儿可用物理降温，如温热擦身和(或)减少衣物、冷敷(冰袋置于腋窝、腹 
股沟或头 部)； 口服对乙酰氨基酚或布洛芬等。若伴烦躁不安，可给予氯丙嗉、异丙嗪，每次各 
0.5-1.Omg/kg 肌注，水合氯醒或苯巴比妥每次 5mg/kg 肌注。 

4. 糖皮质激素糖皮质激素可减少炎症渗出，解除支气管痉挛,改善血管通透性和微循环， 
降低颅内压。使用指征为 :①严 重喘憋或呼吸 衰竭; ②全身中毒症状 明显; ③合并感染中毒性休 
克; ④出现脑水肿:⑤胸腔短期有较大 i 渗出。上述情况可短期应用激素，可用甲泼尼龙 l~2mg/ 
(kg.d)、 琥珀酸氢化可的松5〜 lOmg/Ug.d) 或用地塞米松 0.1 〜 0.3mg/(kg.d) 加入瓶中静脉点滴， 
疗程3~5天。 

5. 并发症及并存症的治疗 

(1) 肺炎合并心力衰竭的治疗 ：吸氣 、镇静、利尿、强心、应用血管活性 药物： ① 利尿: 可用呋 
塞米、依他尼酸，剂 M 为每次1 mg/kg ，稀择成 2mg/ml. 静注或加滴壶中静点;亦可口服呋塞米、依 
他尼酸或氢氣噻嗪等：②强心 药：可 使用地高辛或毛花苷丙静脉注射：③血管活性药物.•常用 
酚妥拉明每次 0.5 〜 1.0m g /k g , 最大剂 M 不超过每次 10m g , 肌注或静注，必要时间隔 N4 小时重复 
使用; 亦可用卡托普利和硝普钠。 

(2) 肺炎合并缺氣中#性脑病的治 疗:脱 水疗法、改善通气、扩血管、止痉、糖皮质激素、促进 
脑细胞恢复。①脱水疗法 ：主要 使用甘露醇,根据病情每次 0.25 〜 l.Og/kg, 每6小时1次。②改 
善 通气： 必要时应予人I:辅助通气、间歇正压通气，疗效明显且稳定后应及时改为正常通气： 
③扩血管药物：耐缓解脑血管痉挛、改善脑微循环，从而减轻脑水肿，常用酚妥拉明、山莨菪 
碱 。酚妥拉明每次 （) H.Om g /k g , 新生儿每次 <3m g , 婴幼儿每次 <10mg， 静脉快速滴注，每2~6 
小时1 次； 山蓖菪碱每次 卜 2m g /kg, 视病情需要，可以 UM5 分钟1次，或2〜4小时1次，也可静 







(4) 脓胸和脓气胸#应及时进行穿刺引流，若脓液黏稠，经反发穿刺拙脓不畅或发生张力性 
气胸时，宜行胸腔闭式引流 ： 

(5) 对并存佝偻病、贫血、啻养不良者，应给予相应治疗， 

6. 生物制剂重症患儿可酌情给予血浆和静脉注射用丙种球蛋 Ki(mr,)， 含布特异性抗 
体，如 RSV-IgG 抗体，可用于重症患儿 ,lviG400mg/(kg.rl)，3~5 天为I个疗程 

【预防】 

1 v.： A /vY'j /n . MTI：. ^^^1,-.;''； .：1\. ：. r ；：/!. 

避免交叉感染。 

2. 针对某些常见缩菌和病锻病原,疫苗预防接种可冇效降低儿瑕肺炎患病率、、 B 前已有的 
疫苗包括肺炎链球菌疫苗、 B 型流感嗜血杆菌结合疫苗、流感病#疫苗等 

第九节几种不同病原体所致肺炎的特点 

一、病毒性肺炎 

(― ) 呼吸道合胞病毒肺炎 （respiratory syncytial virus pneumonia) 

句称介胞 码山 I卜\)肺炎 am 常！的码山: i-:_ hs \ iUi .mm \ bp ”、 
㈣ .师 :以\ d :: 洛幼儿 mri 々以内 u. 帘 •驳认为其发病机制 

足 KS 、 (:骑的忠，，;;起间剧卞炎坫I::令态 uq 所致， t 细人 M 'ir： 
^上•轻症患者发热、呼吸闲难等症状不重；中、重症者有较明显的呼 吸闲难 、喘憋、口㈣发绀、毋 
v，,，ii - ^ m 发热可为饫、中度热 n 代以1屮 x 线七观为两肺可 
见小点、片状斑片状阴彩，部分患儿有不同程度的肺气肿外， j 血 n 细胞总数大多正常 

(一）腺病毒肺炎 （adenovirus pneumonia) 

■ i ‘ i. 、人. . 、 1 \h\ 感染所致， AD\ 共苻42个血淸喂，引起儿-道肺炎 M 常见的为 
3 、 7 ®，- AtJ：V 肺炎曾是我国儿童患病率和死亡率最高的病毒性肺炎，占20壯纪70年代前病 

1 - ： JM ；■•.'■.! ■； HS\ 讪炎垃 a 7 ^ \DV -fj 15 

因型，其中刀)所致肺炎的临床表现典型而严重。本病多见于6个月至2岁儿童，冬春季 M 多发. • 
W 永彳寺点为起病急骤 、高热 持续时间长、中毒症状重、啰汗出观较晚 . X线改变较肺部体征出现 
^易合片心此炎不 n 以::吖功能 i:d 症状表现 为：] 发热 ：可达 39T 以卜 .，M 稽留热或弛张 
热，热程长，可持续2〜3 周； ②中毒症状重：_苍白或发灰，精神不振，嗜睡3烦躁 交替; ③呼 
- ..‘ 'V ,： 小彳的 I:f 吸1 A 化系 统怀认 

|1： 5 : .),^1：，I /：;!； in 致咕隨 •述 n 惊奴 I ：||«;; -^ : 

较迟 • 多于卨热 3 〜 7 天 n >1•出现，肺部病变融合时可出现实变 体征; ②肝吨增人， i-ti 于单核-办 

HI, ' ' 、. ； ■… 1 ‘ ’ ，； I l;J," I, •, i.U- [: i i-.'l -c 

现；亦 ^ 统似 I \ ■' b 帥部 \ 线改殳较肺部 1 5 % 出观 1 f 1 -. 



故强调早期摄 片；、 2) 大小不等的片状阴影或融合成大病灶，甚至一个大叶;③病灶吸收较慢，需 
数周或数月〃 

从20世纪80年代后期至今, ADV 的 7h 型已渐被 7cl 型取代，而 7d 型弓I起的肺炎相对较轻 
且不典型= 

ADV 肺炎易继发细蘭感染：继发细菌感染者表现为持续髙热 不退; 症状恶化或一度好转又 
恶化; 痰液由内色转为龄色脓样:外周血内细胞明显升高,有核 左移; 胸部X线见病变增多或发 
现新的病灶。部分 ADV !沛炎可发展为闭塞性细支气管炎 (bronchiolitis obliterans,B0)， 导致反复 
喘息。 

:、细菌性肺炎 

C ■- ) 8市炎链球菌§市炎 (streptococcus pneumoniae pneumonia) 

肺炎链 sr 菌肺•炎 m 5岁以下儿童最常见的细菌性肺炎。肺炎链球菌是人体上呼吸道寄居 
的正常菌群.可通过空 H 6沫传播.也可在呼吸道自体转移=当机体抵抗力降低或大量细菌侵 
入时，可进入组织或穿越黏膜屏障进入血流引起感染。支气管肺炎是儿童肺炎链球菌肺炎最常 
见的病理类型（洋见 1"： 节)：儿道也可表现为大叶性肺炎，多见于年长儿。病变主要表现以纤维 
素渗出和肺泡炎为主，典型病变 《]• 分为充血水肿期、红色肝样变期、灰色肝样变期、溶解消散期。 
临床起病多急骤，可有寒战、高热可达 40X. 呼吸急促、呼气呻吟、舁翼扇动、发绀，可有胸痛，最 
初数日多咳嗽不重，尤痰，肟可有痰 M 铁锈色。轻症者神志清醒，重症者可有烦躁、嗜睡、惊厥、 
谵妄，甚至昏迷等缺氧中毒性脑病表现。亦可伴发休克、急性呼吸窘迫综合征等。胸部体征早 
期只有轻度叩诊浊音或呼吸音减弱，肺实变后可有典型叩诊浊音、语颤增强及管状呼吸音等。 
消散期可闻及湿啰音。 

胸部X线 检查： 早期可见肺纹理增强或局限于一个节段的浅薄阴影，以后有大片阴影均匀 
致密，占全肺叶或一•个节段，经治疗后逐渐消散。少数患者出现肺大疱或胸腔积液。支气管肺 
炎则呈斑片状阴影， 

外周血白细胞总数及中性粒细胞均升高, ERS、CRP、PCT 增加。 

(二）金黄色葡萄球菌肺炎 （staphylococcal aureus pneumonia) 

病原为金黄色葡萄球菡：由呼吸道人侵或经血行播散人肺=儿童免疫功能低下，故易发 
生金黄色葡萄球菌肺炎，新生儿、婴幼儿发病率更高 e 1961年 Jevmis 首先分离到耐甲氧西林 
金黄色葡萄糖球賭 （MRSA), 随后的20年间 MRSA 逐渐成为医院感染的主要病原菌（^沖 3 1- 
associated, HA-MRSA ) 之20世纪80年代社区相关 MRSA (community-associated , CA-MRSA) 
感染病例开姶增加：金黄色葡萄球菌肺炎病理改变以肺组织广泛出血性坏死和多发性小脓肿 
形成为特点，由于病変发展迅速，组织破坏严重.故易形成肺脓肿、脓胸、脓气胸、肺大疱、皮下 
弋肿，纵隔 气肿： 扦可引起败血症及其他器官的迁徙性化脓灶，如化脓性心包炎、脑膜炎、肝脓 
肿、皮肤脓肿、骨髓炎和关节炎，:临床特点为起病急、病情严重、进展快，全身中毒症状明显：发 
热多呈弛张热梨，但早产儿和体弱儿有时可无发热或仅有低热。患者面色苍内、烦躁不安、咳嗽、 
呻吟、呼吸浅快和发绀.電症荇可发生休克 ； 消化系统症状有呕吐、腹泻和腹胀：肺部体征出现 
较早，两肺冇散在屮、细湿啰择，发生脓胸、脓气胸和皮下气肿时则有相应体征：发生纵隔气肿 
时呼吸闲难加戴可冇各种类铟皮疹,如專麻疮或猩红热样皮疹等： 

X线检 杏：胸 部X线小片状影，病殳发展迅速.碎至数小时内可出观小脓肿、肺大疱或 
胸腔积液.因此作短期内应 電复 摄片：病变吸收较一般细菌性肺炎缓慢,1症病例在2 t 月时 
呵能 还未完令消火 



(三）革兰阴性杆菌月市炎 （Gram-negative bacillary pneumonia , GNBP) 

目前有增多趋势，病原菌以流感嗜血杆菌和肺炎克雷伯杆菌为多，伴有免疫缺陷者常发生 
铜绿假单胞菌肺炎，新生儿时期易患大肠埃希菌肺炎。革兰阴性杆菌肺炎的病情较重,治疗困 
难.预后较差。病理改变以肺内浸润，实变.出血性坏死为主大多先有数日呼吸道感染症状, 
病情呈亚急性，但全身中毒症状明显，表现为发热、精神萎靡，嗜睡、咳嗽、呼吸困难、面色苍白、 
口唇发绀，病重者甚至出现休克。肺部听诊可闻及湿啰音，病变融合则有实变体征。 

肺部X线改变多种多样，如肺炎克雷伯杆菌肺炎可为肺段或大叶性致密实变阴影,其边缘 
往往膨胀凸出；铜绿假单胞菌肺炎显示结节状浸润阴影及细小脓肿，可融合成大 脓肿； 流感嗜血 
杆菌肺炎可呈粟粒状阴影 = _GNBP 基本改变为支气管肺炎征象，或呈一叶或多叶节段性或大叶 
性炎症阴影，易见胸腔积液。 

其他微生物所致肺炎 

(― ) 肺炎支原体肺炎 (mycoplasma pneumoniae pneumonia) 

是学龄儿童及青年常见的一种肺炎，婴幼儿亦不少见。本病全年均可发生，占小儿肺炎的 
10%-20%,流行年份可达30%。病原体为肺炎支原体 （MP), 是一种介于细菌和病毒之间的微生 
物，无细胞壁结构。 

热度不一，可呈高热、中等度热或低热，病初有全身不适、乏力、头痛。2~3天后出现发热，体 
温常达39丈左右，持续1 〜 3周，可伴有咽痛和肌肉酸痛。 

咳嗽为本病突岀的症状，一般于病后 2-3 天开始，初为干咳，后转为顽固性剧咳，常有黏稠 
痰液，偶带血丝，少数病例可_似百日咳样阵咳，可持续 P4 周。肺部体征多不明显，甚至全无。 
少数可闻及干、湿啰音，但多很快消失,故体征与剧咳及发热等临床症:状不一致，为本病特 g 之 
一=婴幼儿起病象，病程长，病情较重，表现为呼吸困难、喘憋、喘鸣音较为突出，肺部膠音比年 
长儿多 = 

部分患儿可有皮疹、血管栓塞、溶血性贫血、脑膜炎、心肌炎、肾炎、吉兰-巴雷综合征等 肺外. 
表现。 

X线 检查: 本病的重要诊断依据为肺部X线改变。特 点为: .①支气管肺炎;②间质性 肺炎； 
③均匀一致的片状阴影似大叶性肺炎改变;④肺门阴影增浓。上述改变可相互转化，有时一处 
另一处 又出 现新的病变，即所谓游走性 浸润; 有时呈薄薄的云雾状浸润影。亦可有胸腔 
积液。_体征轻而X线改变明显是肺炎支原体肺炎的又一特点。 

( — ) 衣原体肺炎 （chlamydial pneumonia) 

是由衣原体弓I起的肺炎，包括沙眼衣原体 (CT)、 肺炎衣原体 （CP) 屬鹉热衣原体和家畜衣原 
体。与人类关系密切的为 CT 和 CP, 偶见鹦鹉热衣原体肺炎。 

1. 沙眼衣原体肺炎 CT 肺炎主要通过母婴垂直传播而感染。.⑩主要见于婴儿，多为 1-3 
个月婴儿。②起病缓慢,多不发热或仅有低热 ，一 般状态良好。③开始可有鼻塞、流涕等上呼吸 
it 感染症状， IS 的患儿有结膜炎。④呼吸系统主要表现为呼吸增快和具有特征性的阵发性不 
连-贯咳嗽，一阵急促咳嗽后继以一短促的吸气,但无百日咳样回声。阵咳可引起发甜和呕吐，亦 
可有呼吸暂停 t ⑤肺部偶闻及干、湿啰音,甚至捻发音和哮鸣音。⑥X线可显示双侧间质性或 
小片状浸润,双肺过度充气。 CT 肺炎也可急性发病,迅速加重，造成死亡,有报告89例 CT 肺炎 
中猝死3例。 

2. 肺炎衣原体肺炎①多见于学龄 儿童; ②大部分为轻症，发病常隐匿;(3)_尤特异性临床表 
现，罕 •期多 为 h 呼吸道感染的症状，咽痛、声音嘶*，发热;④呼吸系统最多见的症状是咳嗽,1~2 
周后 h 呼吸道感染症状逐渐消退而咳嗽逐渐加重，并出现下呼吸道感染征象，如未经有效治疗. 
则咳嗽可持续1〜2个月或 M 长; ⑤肺部偶闻及千，湿啰音或哮 鸣音; ⑥X线町 ft 到肺炎病灶.多 




第十三章心血管系统疾病 









垫融合成膜部宰间隔，使室间孔完全闭合。心室间隔的形成有三个 来源: ①肌隔，由原始心室 
底壁向上生长，部分地将左右二室 分开； ②心内膜垫向下生长与肌隔相合，完成室 间隔; ③小部 
分为动脉总干及心球分化成主动脉与肺动脉时的中隔向下延伸的部分。后两部分形成室间隔 
的膜部。室间隔发苘过程中任何部分出现异常即可出现室间隔缺损，其中以室间隔膜周部 
缺损最常见：二尖瓣、•:尖瓣分别由房室交界的左右侧及腹背侧心内膜垫及圆锥隔所组成 
(图 13-2), 



图 13-2 人类室间隔的发育 

;1，左心房;2.左心室;3,右心房;4,苻 心室; 5,第一房间隔第二房 间隔; 

7，心内臌啡; 8，审隔肌部; 9 . 室隔膜部；10，卵圆孔 

原始的心脏出 口是一 根动脉总干，在总干的内层对侧各长出一纵嵴，两者在中央轴相连，将 
总干分为主动脉勹肺动脉。由于该纵隔自总干分支处成螺旋形向心室生长，使肺动脉向前、向 
右旋转与右心室连接，主动脉向左、向后旋转与左心室连接。如该纵隔发育遇障碍，分隔发生偏 
差或扭转不全，则可造成主动脉骑跨或大动脉错位等畸形。 

原始心脏于胚胎第2周开始形成后，约于第4周起有循环作用，至第8周房室间隔已完全 
长成，即成为四腔心脏-先天性心脏畸形的形成主要就是在这一时期。 

:、胎儿新生儿循环转换 


(一）正常胎儿循环 

胎儿时期的营养和气体代谢是通过脐血管和胎盘与母体之间以弥散方式而进行交换的。 
由胎盘来的动脉血经脐静脉进入胎儿体内，至肝脏下缘，约50%的血流人肝与门静脉血流汇合， 
另一部分经静脉导管人下腔静脉，与来自下半身的静脉血混合，共同流人右心房^由于下腔静 


脉辩的阻隔，使来向 T 腔静脉的混合血（以动 
脉血为主)流入右心房肟，约1/3经卵圆孔流入 
左心房，再经左心室流人升主动脉,主要供应 
心脏、脑及 k 肢; 其余的流人右心室:从上腔静 
脉 N 流的来向上半身的静脉血，流人右心房后 
绝大部分流入右心宰，^来角下腔静脉的血一 
起进入肺 动脉： 由于胎儿肺脏处于压缩状态， 
故肺动脉的血只有少 M 流人肺脏,经肺静脉回 
到左心房，而约80%的血液经动脉导管与來 
肖升主动脉的血 n :合后进人降主动脉（以静脉 
血为主)，供 /、v: 腹腔器及下肢，同时经过脐动 
脉流回胎盘，换取營养及氧气.故胎儿期供;,V: 
脑、心 Jf 及肢的血铽匕〖远远较下半身为技 
旧 13-3), 右心审在胎儿期仑 Q 舊箢服体循坏 
的組 力， |_f 举报狞远较 A: 心爷多的容麗负荷 .. 



图 13-3 正常胎儿循环特点 


<血较少） 



(二）出生后血液循环的改变 

出生后脐血管被阻断，呼吸建立，肺泡扩张,肺小动脉管壁肌层逐渐退化，管壁变薄并扩张， 
肺循环压力下降。从右心经肺动脉流人肺脏的血液增多，使肺静脉回流至左心房的血量也增多， 
左心房压力因而增高。当左心房压力超过右心房时，卵圆孔瓣膜先在功能上关闭 ，，到 出生后 5-7 
个月，解剖上大多闭合。自主呼吸使血氧增高，动脉导管壁平滑肌受到刺激后收缩，同时，低阻 
力的胎盘循环由于脐带结扎而终止，体循环阻力增高，动脉导管处逆转为左向右分流，高的动脉 
氧分压加上出生后体内前列腺素的减少，使导管逐渐收缩、闭塞，最后血流停止.成为动脉韧带。 
足月儿约80%在生后 10-15 小时形成功能性关闭。约80%的婴儿于生后3个月,95%的婴儿 
于生后1年内形成解剖性关闭。若动脉导管持续未闭，可认为有畸形存在=脐血管则在血流停 
11海 6~8 周完全闭锁，形成韧带。 

第二节儿童心血管病检查方法 

' 病史和体格检查 

在小儿心血管病的珍断中，病史和体格检査具有重要的价值 = 仔细的病史询问和体格检査， 
对疾病的发生发展、诊疗过程及后续的诊断性检查的安排提供重要线索。 

(一） 病史询问 

小儿时期,尤其是3岁以内婴幼 J:L 的心血管疾患以先天性心脏病最常见。心脏杂音、青紫 
及心功能不全是先天性心脏病患者最常见的就诊原因，其出现时间及演变对疾病的诊断、治疗 
决策、预后判断有重要意义。反复的 S# 炎、心功能不全、生长发育迟缓是大量左向右分流的 证据； 
左心房或肺动脉扩张压迫喉返神经可引起声音嘶哑。婴幼儿梅心功_能不全以呼吸浅促、喂养困 
难、易出汗更突出。有青紫者应注意排除呼吸系统疾病，还要询问有无蹲踞、缺氧发作。一些爵 
天获得性心血管疾病，如川崎病，主要见于3■岁以下小儿,,临床上的皮肤，黏膜、淋巴结等的表现 
独特。风湿性心脏病多见于年长儿，注意有无咽痛、游走性关节痛、舞蹈病等病史。对胸闷、心悸、 
心前区疼痛者应注意心律失常、心肌疾病。病史询问中还要注意母孕早期有无病毒感染、放射 
线接触、有害药物应用史及有无家族遗传性疾病史。许多先天性心脏病与遗传性疾病有关，肥 
厚型心肌病常有阳性家族史 = 

(二） 体格检查 

1. 全身检查评价生长发育，注意特殊面容及全身合并畸形、精神状态、体位和呼吸频率 ； 
检查口唇、鼻尖、指(趾)端等毛细血管丰富部位有无发绀，青紫6个月至1年后可出现杵状指(趾)= 
皮肤黏膜瘀点是感染性心内膜炎血管栓塞的表现;皮下小结,环形红斑是风湿热的屯要表现之 
—注意颈动脉搏动，肝颈静脉回流征，肝脾大小、质地及有无触痛.下肢有无水肿 

2. 心脏检查 

视 诊:心 前区有无隆起，心尖搏动的位置.强弱及范围 t 心前区隆起者•多示有心脏扩大. 
应注意与佝偻病引起的鸡胸相鉴别。正常 <2岁的小儿，心尖搏动见于左第 4 肋间，其左侧最 
远点可达锁骨屮线外 1cm;5-6 岁时在左第5肋间，锁骨屮线 h 正常的心尖搏动范围不超过 
» m 2 , 若心尖搏动强烈、范围扩大，提示心室肥大^左心室肥大时，心尖搏动最 
移：心心宰 e 太时，心尖搏动必散，衍时扩散至剑突下心尖搏 动减 弱见于心包积液和心肌收缩 
力减弱右位心的心尖搏动则见于右侧 f 瘦疏,_胖者相反 

：2) 心尖搏动的位置强弱及范 ffl , 心的IX有尤抬举感及&'跡: & WSr 4 

‘广刺钿°'中纹/|的抬4'感^^^^^^»^2 : 緣黎34 和剑壤 Ffl 7 •ffr-t'- _ ^ j - I： 
心宰I !巴大 ; fc '颤的位 R 有助于判断杂的来源. 



(4) 听诊 ：注意 心率的快慢、节律是否整齐，第一、第二心音的强弱，是亢进、减弱还是消失， 
有无分裂，特别是肺动脉瓣区第二心音 (P 2 ) 意义更大。 P 2 亢进提示肺动脉高压，而减弱则支持 
肺动脉狹窄的 诊断; 正常儿童在吸气时可有生理性 P 2 分裂， P 2 固定性分裂是房间隔缺损的独特体 
征。杂音对鉴别先天性心脏病的类型有重要意义，需注意其位置、性质、响度、时相及传导 方向： 

3.周围血管征比较四肢脉搏及血压,如股动脉搏动减弱或消失,下肢血压低于上肢，提示 
主动脉缩窄。脉压增宽，伴有毛细血管搏动和股动脉枪击音，提示动脉导管未闭或主动脉瓣关 
闭不全等。 

:、特殊检查 

(-) 普通X线检查 

X线平片是适用小儿先天性心脏病（⑽ igenital heart disease,CHD) 诊断的常用手段。具有 
价格低廉、方法简便、辐射 M 小和易于复查的优点=包括胸部透视和摄片，透视可动态观察心脏 
和大血管的搏动、位置、形态以及肺血管的粗细、分布，但不能观察细微病变。摄片可弥补这一 
缺点，并留下永久记录，常规拍摄正位片，必要时辅以心脏三位片。分析心脏病X线片时，应注 
意以下 几点： 

1. 摄片质 M 要求理想的胸片应为吸气相拍摄，显示肺纹理清晰，对比良好，心影轮廓清 
晰，心影后的胸椎及椎间隙可见。 

2. 测量心胸比值年长儿应小于50%，婴幼儿小于55%，呼气相及卧位时心胸比值增 大:： 

3. 肺血管阴影，是充血还是缺血，有无侧支血管形成。 

4. 心脏的形态、位置及各房室有无增大，血管有无异位，肺动脉段是突出还是凹陷，主动脉 
结是增大还是缩小= 

5. 确定有无内脏异位症注意肝、胃泡及横膈的位置，必要时可摄增高电压 (100 〜 140kV) 
的高 kV 胸片，观察支气管的形态。 

(二） 心电图 

心电图对心脏病的诊断有一定的帮助，对各种心律失常具有特异性，对房室肥大、传导阻 
滞、电解质紊乱及药物中毒等有提示意义，对心脏位置及心肌病变也有重要的参考价值,24小时 
动态心电图及各种负荷心电图可提供更多的信息。 

在分析小儿心电图时应注意年龄的 影响： 

1. 年龄越小，心率越快，各间期及各波时限较短，有些指标的正常值与成人有差别 c 

2. QRS 综合波以右心室占优势，尤其在新生儿及婴幼儿，随着年龄增长逐渐转为左心室占 
优势。 

3- 右胸前导联的 T 波在不同年龄有一定改变，如生后第1天， Vi 导联 T 波直立天后 T 
波转为倒置或双相。 

(三） 超声心动图 

超声心动图是一种无创检査技术，不仅可以提供详细的心脏解剖结构信息.还能提供心脏 
功能及部分血流动力学信息，有以下 几种： 

1. M 型超声心动图能显示心脏各层结构.特别是殺膜的活动，常用于测遛心睽、姐管例: 
径,结合同步记隶的心电閉和心音围可计算多种心功能指标， 

2. 二维超声心动图是 H 前各种超声心动 I? | :; .-11 -I ; J| , 'V.、 \ 

构的活动情况，以及它们的空间毗邻关系。经食管超声使解剖结构显示更清晰，已用于心脏 f- 
术和介人件导管术屮，进行监护及评估手术效果。 

3. 多普勒超声有脉冲波多普勒、连续波多普勒及彩色多普_血流显像种 .1 ••:•以伶测血 



(四） 心导管检查 

是先天性心脏病进一步明确诊断和决定手术前的重要检查方法之一，根据检杏部位不同分 
为右心导管检查、左心导管检査两种。右心导管检查系经皮穿刺股静脉，插八+透 X 线的导管, 
经下腔静脉、右心房、右心室至肺 动脉； 左心导管检茲时，导管经股动脉、降1£动脉逆行至左心 
室 •. 检查时可探查异常通道 ，仰 定不同部位的心腔、大血管的血铽饱和度、报力，进一步计算心 
排血馇 、分流世及血管阻力通过肺小动脉楔入敁汍定可以评价肺巧阳忠矜的肺 fRW 床状态. 
对左心房入口及出口病变、左心室功能等有一定意义：连续压力测定可评价瓣脱:或血管等狭窄 
的部位、类型、程 度： 此外经心导管检查还可进行心内膜活体组织检蜜、电生理测定:. 

(五） 心血管造影 

心导管检查时，根据诊断需要将导管顶端送到选择的心腔或大血管，并根据观察不同部位 

尤其对复杂性 ^6 天性心脏病及血管畸形，心血管造影仍是重耍的检查手段。数字减影造影技术 
( DSA ) 的发展及新—代造影剂的出现降低了心血管造影对人体的伤害，使诊断史精确。 

(六） 放射性核素心血管显像 

小儿心血管疾病的放射性核素示踪技术主要用于心功能的测定、左翻&分流定量分析和了 
解心肌缺血状况。常用的放射性核索为 _ Tc , 静脉注射后，应用7闪烁照相机将放射性核素释 
放的 7 射线最终转换为点脉冲，所有的数据均由计算机记录、存储,#进行图像重组及分析 C 

(七) 磁共振成像 

磁共振成像 （ MRI ) 具有无电离辐射损伤、多剖面成像能力等特点，有多种技术选择，包括自 
旋回波技术 ( SE )、 电影 MRI 、 磁共振血管造影 （ MRA ) 及磁 共振三 维成像技术等=常用于主动脉 
弓等流出道畸形的诊断，并已经成为复杂畸形诊断的重要补充手段。 

(八） 计算机断层扫描 

电子朿计算机断层扫描 （ EBCT ) 和螺旋型 CT 已应用于心血管领域。对下列心脏疾病有较 
高的诊断价值:心外大血管异常及其分支的 病变; 心脏瓣膜、心包和血管壁钙化，心腔肿块、心包 
缩窄、心肌 病等， 


第三节先天性心脏病概述 

先人忭心脏病 (⑽ ge nita | heart disease , CHD ) 是胎儿期心脏及大血管发食异常所致的先大 
性啤形 • 是小儿最常见的心脏病。流行病学调査资料提示，先天性心脏病的发病率 4 : 活产婴儿 
屮为 知; 若包括出生前已死亡的胎儿,本病的发病率史高._内对 h 海市两个IX 调查丫 
2 万多名活产婴儿，发现本病在生后第1年的发病率为 6.9%c； 估计我闽每年约出生15万患对 
先天性心脏病的新生儿，如未经治疗，约173的患儿在生后1年内可因病情严 t 和 M 杂畸形而死 
1 '■ • j• I m , VMj 

:,丨 |mi … 、卜 .卜： Ur 々洗人讣心::!屮 •处 

逛年 來随着科学技求砂不断发展,先天性心脏病的介人治疗，如关闭动脉 w ■•管 . 綱隔娜 
_重间隔缺损 JWH 球诡#管和支架扩张狭窄的龊膜和血管等技术的发展为先人性心叭砍的治 
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疗开辟了崭新的途径.心脏外科手术方面.体外循环、深低温麻醉下心脏直视手术的发展以及 
带瓣管道的使用不仅使大多数常见先天性心脏病根治手术的效果大为提高，新生儿期复杂心脏 
畸形手术成功率不断提高，先天性心脏病的预后已大为改观。 

【病因和预防】 

先天性心脏病发病 u 遗传、母体和环境因素有关。 

遗传因尜既冇单44■闽的遗传缺陷.如 Holt-Oram 综合征与 TBX5 基因突变相关， Williams 综 
合征与 Klaslin 坫闪缺陷相关，马方综合征与 Fibrillin 基因缺陷相关。遗传因素也可表现为染色 
体畸变，如唐氏综合征 （Dm、，n 综合征)、18- H 体综合征 (Edward 综合征)。但是大多数先天性心 
脏病是多越因的遗传缺陷 . 

母体因索主耍为母体的感染和疾病,特别是母孕早期患病毒感染，如风疹、流行性感冒、流 
行性腮腺炎和柯萨舒病尚感染等，或罹患代谢性疾病，如糖尿病、高钙血症、苯丙酮尿 症等; 其他 
如孕母缺乏叶酸、接触放射线、服用药物(抗癌药、抗癫痫药等)、宫内缺氧等，均可能与发病有关。 

虽然如此，火多数先天性心脏病患者的病因尚不清楚，目前认为85%以上先天性心脏病的 
发生可能是胎儿周围环境闲尜咭遗传因素相互作用的结果。因此，加强孕妇的保健，特别是在 
妊娠早期适 M 补充叶酸，积极预防风疹、流感等病毒性疾病，以及避免与发病有关的因素接触， 
保持健康的生活力.式等都对预防先天性心脏病具有积极的意义。 

【分类】 

先天性心脏病有多种分类方法。可根据左、右两侧及大血管之间有无分流进行分类。 

1. 左向右分流型（潜伏青紫型）正常情况下，由于体循环压力高于肺循环，故平时血液从 
左向右分流而不出现靑紫。当剧哭、屏气或任何病理情况下致使肺动脉或右心室压力增高并超 
过左心压力时，则可使血液自右向左分流而出现暂时性青紫，如室间隔缺损、动脉导管未闭和房 
间隔缺损等。 

2. 右向左分流型（青紫型）某些原因（如右心室流岀道狭窄）致使右心压力增高并超过左 
心，使血流经常从右向左分流时，或因大动脉起源异常,使大量静脉血流入体循环，均可出现持 
续性青紫，如法洛四联症和大动脉转位等。 

3. 无分流型（无青紫型）即心脏左、右两侧或动、静脉之间无异常通路或分流，如肺动脉狭 
窄和主动脉缩窄等。 

第四节常见先天性心脏病 

—' 房间隔缺损 

房间隔缺损 （atrhil septal defect) 是由于原始心房间隔发育、融合、吸收等异常所致 3 该病的 
发病率约为活产婴儿的1/1500,占先天性心脏病发病总数的 5 Vc ^\0 % c 也是成人最常见的先天 
性心脏病之一，男女性别比例为 \：2： 

【病理解剖】 

根据胚胎发也，房间隔缺损可分为以下4个 类型： 

1. 原发孔型房间隔缺损也称为I孔型房间隔缺损，约占15%.缺损位于心内膜蛰与房间 
猫交界处:常合讣二倾或、:尖溢裂缺，此时又称为部分型房室间隔缺损： 

2. 继发孔型房间隔缺损最为常见，约占75%。缺损位于房间隔中心卵岡窝部位，亦称为 

3- 静脉窦型房间隔缺损约占 .V7r, 分卜.腔^和下胶上腔静脉窦型的缺损位于 卜 .腔静 
脉人 r.i 处 ， y i 丨：祌静脉常线此缺损异位引流人右心房, F 腔静脉型缺损位于下腔静脉人 n 处. 




常合并右下肺静脉异位引流人右心房，此种情况常见于弯刀综合征 （scimitar syndrome)^ 

4. 冠状静脉窦型房间隔缺损约占2%,缺损位于冠状静脉窦上端与左心房间，造成左心 
房血流经冠状静脉窦缺口分流人右心房。此型缺损常合并左侧上腔静脉残存、左右侧房室瓣狭 
窄或闭锁、完全性房室间隔缺损、无脾综合征、多脾综合征等。部分性冠状静脉窦隔缺损可单发 
或多发。 

【病理生理】 

出生后左心房压逐渐高于右心房,房间隔缺损时则 
出现左向右分流，分流量与缺损大小、两侧心房压力差 
及心室的顺应性有关。生后初期左、右心室壁厚度相 
似,顺应性也相近，故分流量不多。随年龄增长，肺血管 
阻力及右心室压力下降，右心室壁较左心室壁薄，右心 
. 室充盈阻力也较左心室低，故分流量增加。由于右心血 
流量增加，舒张期负荷加重，故右心房、右心室增大（图 
13-4)。肺循环血量增加，压力增高，晚期可导致肺小动 
脉肌层及内膜增厚，管腔狭窄，引起肺动脉高压，使左向 
右分流减少，甚至出现右向左分流，临床出现发绀。 

【临床表现】 

症状出现的早晚和轻重取决于缺损的大小。缺损小的可无状，仅在体格检査时发现胸骨 
左缘第2~3肋间有收缩期杂音。缺损较大时分流量也大，导致肺充血、体循环血流量不足，表现 
j 为体形瘦长、面色苍白、乏力、多汗、活动后气促.和生长发育迟缓。由于肺循环血流增多而易反 
复发生呼吸道感染,严重者早期发生心力衰竭。 

多数患儿在嬰勘几期:无明藏餘 ® ，.以 后心脏增大,前胸饱满,搏动活跃，少数大缺损分流量 



有诊断价值，心脏外形轻至中度增大，以右心房 
及右心 室为主，心胸比大于0.5 = 肺动脉段突出, 
肺叶充血明显，主动脉影缩小.透视下可见肺动 
脉总千及分X随心脏冲动而一明一暗的.‘肺门舞 
心影珞呈梨形：图 13-5), 原发孔型房间 
獨 缺损伴二尖瓣裂缺者，左心房及 

2. 心电图人多数扶例冇心心宽增大伴不 





3. 超声心动图 M 型超声心动图可以显示右心房、右心室增大及室间隔的矛盾运动=二维 
超声可以显示房间隔缺损的位 a 及大小.结合彩色多普勒超声可以提高诊断的可靠性并能判断 
分流的方向.应用多普勒超声可以估测分流量的大小，估测右心室收缩压及肺动脉压力=年龄 
较大的肥胖患者经胸超声透声较差.可选用经食管超声心动图进行 诊断：动态〒 维超声心动图 
可以从左心房侧或右心房侧直接观察到缺损的整体形态，观察缺损与毗邻结构的立体关系及其 
随心动周期的动态变化.有助于提高诊断的正确率： 

4. 磁共振年龄较大的患者剑突下超声透声窗受限，图像不够清晰=磁共振可以清晰地显 
示缺损的位置、大小及肺静脉回流悄况而确立诊断。 

5. 心导管检查一般不需要做心导管检查，当合并肺动脉高压、肺动脉瓣狭窄或肺静脉异 
位引流时可行右心导管 检查： 右心导管检査时导管易通过缺损由右心房进人左心房，右心房血 
氧含 m •高于腔静脉血氧含世.右心室和肺动脉压力正常或轻度增高.并按所得数据可计算出肺 
动脉阻力和分流 a 大小。合并肺静脉异位引流者应探查异位引流的肺静脉 

6. 心血管造影临床表现与非创伤性检査能确诊者，心导管检查可 省略： 导管造影显示造 
影剂注 人右上肺静脉.珂见其通过房间隔缺损迅速由左心房进人右心房。 

【治疗】 

小型继发孔型房间隔缺损在4岁内有15%的自然闭合率。鉴于成年后发生心力衰塌和肺 
动脉髙压，宜在儿童时期进行修补。外科手术修补疗效确切，但创伤较大，恢复时间较长。在排 
除其他合并畸形、严格掌握指征的情况下,房间隔缺损可通过导管介人封堵。年龄大于2岁，缺 
损边缘至上下腔静脉，冠状静脉窦右上肺静脉之间距离& 5mm, 至房室瓣距离3= 7mm, 可以选择 


•-宅间隔缺损 

室间隔缺损 （venteieular septal defect) 由胚胎期室间隔(流人道、小梁部和流出道)发育系金 
所致，是最常见的先安性心脏病，约占我国先天性心脏病的50%。约40%的室间隔缺损合#其 
他先天性心血管畸形。室间隔缺损种类很多,通常根据缺损在室间隔的部位及其与房室瓣、主 
动脉瓣的关系分类。最多见为膜周部缺损，占60%~70%,位于主动脉下，由膜部向与之接触的 
三个区域（流人道、流出道或小梁肌部)延伸而成。肌部缺损，占20%~30%,又分为窦部肌肉缺 
损（即肌部流入道)、漏斗隔肌肉缺损（过去统称为嵴上型或干下型)及肌部小梁部缺损。 

【病理生理】 

室间隔缺损的病理生理取决于控制分流量及分流方向的 
缺损的大小及肺血管阻力 = 若存在室间隔缺损,左心房血液进 
人左心室后，一部分从正常途径，即左心室到主动脉至体循环. 

为有效循'环，另一部分则 自: 霉办室经室间隔缺损分流人右心室 
到肺动脉至肺循环.为无效循环（图13-6)。此时两个循环_遣不 
再相等，肺循环血流量大于体循环血流量，从肺动脉瓣或二尖 
瓣血流量中减去主动脉瓣或二尖瓣血流量即所谓的分流量。 

分流量大小取决于缺掛面积、心室间压差及肺小动脉阻力。缺 
损大致可分为3种 类型： 

1. 小型室间隔缺损 （Roger 病）缺损直径 <5mm 或缺损 
面积 <0.5r m Vm : 体表面积缺损小，心室水平左向右分流量少,血流动力学变化不大，: i_f 圮症状 

2. 中型室间隔缺损缺损饵径 5~10mm 或缺 损面积 0.5~1.0amW 体表面與缺损较 *：. 
分较体册环的 1.5 〜 3.0 倍以肺血管)未有很1•:进的 G 备粹受坩. 
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3. 大型室间隔缺损缺损直径 >K)mm 或缺损面积 >1.0rmVm ; (本农 |(W; «损〖 ; (大.缺损 

口本身对左向右分流量不构成阻力，血液在两心室自由夂通.即_||:限剕性审问陆缺 ft! 大1左 
向右分流量使肺循环血流堡增力 n, 当超过肺血管床的容 M+ 限度时.出现动脉卽彳;..肺小 
小动脉中层和内膜层渐増厚，管腔变小，梗阻随普肺血筲病变进行性发展则渐变 
为不可逆的阻力性肺动脉髙压，当右心室收缩压超过左心室收缩 n、: 吋./，卞:彳,'分流逆转为双向 
分流或右向左分流，出现发绀，即艾森门格 （Eisenmenger) 综合征. 

【临床表现】 

于 iwad. 印 . 1 , I: , 公哏制,生长发 

育不受影响：仅体格检查时听到胸骨左缘第3 .4 肋间响宪的全收细期依 ,'Y ,常伴肺动脉 
第二心音正常或稍增强：缺损较大时左向右分流 ffl 多.体循环血流 _u+ 相少，患儿多生长迟 
级，体重不增，有消瘦、喂养闲难.活动后乏力、气短，多汗.易患反尨呼吸道感染.易导致充血 
性心力表竭等 5 有时因扩张的肺动脉压迫:联返神经.引 S/W 许嘲啡 心 $t 搏动话跃，树骨£綠 
第3、4肋间可闻及 Dl- IV级粗糙的全收缩期杂音，向四周广泛传导， rij •扪及收缩期分流量 
大3才，在心尖区可闻及二尖擗相对狭窄的较柔和的舒张中期杂音：大荆缺损伴钌明显肺动脉 
高压时（多见于 儿童或 青少年 期), ^心室压力显箸升布，逆转为右向左分流 .Mi 现 靑紫, 并逐渐 
加重，此时心脏杂音较轻而肺动 脉第二 心音显著亢进 = 继发* 斗部 IH 哗时 .1;!:! 邨动 脉第二心咅 
降低， 

® 间隔缺损易并发支气管炎、充血性心力衰竭.肺水肿及感染性心内 脱炎： 20%~ S 09 
的膜 周部 和肌部小梁部缺损在 5 岁以内有自然闭合的可能，®大多发 'U f I 岁内.肺动脉 
P 成双动脉 F 的躬； I - 隔缺损很少能 m M . mv \-. !•: 动脉轮艰 ft M;!B 而 f 令时设 v •朗 
处理。 


【辅助检查】 

1 - X 线检查.小型室间隔缺损心肺} C 线检査 
无明显改变，或肺动脉段延长或轻微突出,肺野轻度 
充血中型缺损心影轻度到中度增大.左、右心笼增 
大，以左心室增大为主，主动脉弓影较小，肺动脉段 
扩张，肺野充血（图 13-7), 大型缺损心影中度以上增 
大’ 呈二尖瓣型，左、右心室增大，多以右心室增大为 
±， B 市动脉段明显突出.肺野明显充血._当肺动脉高 
压转为双向或右啤在努流时，出现艾森 f j 格综合征， 

主要特点为肺动脉主支增粗 ，而 ■肺外周血管影很少， 

宛如枯 K 的秃枝，心影町基本正常或轻度增大。 

2. 心电图小型缺损心电阁可正常或表现为轻 
度左心室肥大；中型缺损主要为左心室舒张期负荷 
增加表 V ,. V + 5 导联 R 波升卨伴深 Q 波, T 波直高尖对称,以左心室肥厚 为主； 大甩缺损为双 
心室肥厚或右心室肥厚症状严重、出现心力衮竭时，可伴有心肌劳损 

3. 超声心动图可解剖定位和测迨大小，但 <2 mm 的缺损可能不被发现维超声可从多 
1 功;圮^<缺谀的盧接征象——回声中断的部位>_、数 .0 y 大小 : f 

d ; 分流由 ft 起;涅 .® . 数丨丨.大小及力.宂_谱多普勒超声可》| w : 分流速度.计算跨隔!«差和 

心_心审收缩;五，估 g : j 肺动脉还可通过;" II !•七肺动脉利 : m ;血潇; M . H . mUfU .!、 血流 
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4. 心导管检查 in r -超 山‘心动 m 等尤创性诊断手 
段已能有效地用于沴断. 中纯 的室间隔缺损很少再需要 
心导管和造彤检作心汙荇怜舟可进一步证实诊断及 
进行血流动力学检夼 . 评价肺动脉岛压的程度、计算肺 
血管阻力及体肺分流造毖可示心腔形态、大小及 
心室水平分流啦的起源.部位，时相、数罔与大小，除外 
其他并发畸形等 （M 13-8) 

【治疗】 

室间隔缺损有 n 然闭合的可能，中小型缺损可先在 
门诊随访至学龄前期.冇临床症状，如反复呼吸道感染 
和充血性心力衰竭时进行抗感染、强心、利尿、扩血管等 
内科处理：大屮叩缺损和冇难以控制的充血性心力衰 
竭者，肺动脉艰力持绰升高超过体循环压的1/2或肺循 
环/体循环馈之比大于2 : I时.或年长的儿童合并主动 
脉瓣脱垂或反流等戍及时手术处现 .. 


f% 


图 13-8 室间隔缺损的心血管造影影像 
R V ， 右 心室; LV ，左 心室; Asc Ao ， 升主动 
脉; Dew Ao, 降主动脉 


人、 动脉导管未闭 


动脉导管未闭 （patent rlurtus arteriosus) 为小儿先天性心脏病常见类型之一，占先天性心脏 
病发病总数的10%:胎儿期动脉导管被动开放是血液循环的重要通道，出生后，大约15小时即 
发生功能性关闭，80%在生后3个月解剖性关闭 c 到出生后1年，在解剖学上应完全关闭：若 
持续开放，并产牛.病理、生理改变，即称动脉导管未闭。但在某些先天性心脏病中，未闭的动脉 
导管可作为患儿生存的必须血流通道，自然关闭和手术堵闭可致死亡：充血性心力衰竭、心内 
膜炎等是常见的并发症。 

【病理分型及血流动力学】 

1 • 病理分型未闭的动脉导管的大小、长短和形态不 一 ，一般分为 l :① 管軋 4 W •连接 
主动脉和肺动脉两端，粗细一 •致; ②漏斗 型：近 主动脉端粗大，向肺动脉端逐渐变窄，临沐 多见； 
③窗 勘： 导管很短，但直径往往较大。 

2. 血流动力学出生后动脉导管关闭的机制包括多种因索 ： 在组织结构方面.动脉导管的 
肌层丰话，含有大挝凹凸不平的螺旋状弹性纤维组织，易于收缩闭塞。出生后体循 环中械 分压 
的增高，强烈刺激动脉导管平滑肌 收缩。 此外，自主神经系统的化学解体（如激肽类）的释放也 
能使动脉导管收缩： 

未成熟儿动脉译管平滑肌发育不良，迈由于其:平滑 
肌对氣分的反敁低于成熟儿，故早产儿动脉导笹未闭 
发病率高 .A 酔 •-儿 的20%,既伴呼吸窘迫综合征发病 
率很高,. 

动脉求⑷引起的病理牛.理学改变主要是通过 
导管引起的分流分流 M 的大小勺导管的直径与长短、 

寸•:，肺动脉的甩楚和体肺循环的阻力差有关^由于主 
动脉在收缩期和舒雜期:的 n (力均超过肺动脉，因而通 
过未闭的动脉导_左向右分流的血液连续不断，使肺 
循环及左心 A •:心省.刊 K 动脉的血流 M 明显增加.左 
心负椅加心， UWIhfn !1;:达|1:常时的2〜4倚([冬 1 13-9). 

部分患矜4:心爷撙出锨的70%可通过大划动脉导 



图 13-9 动脉导管夫 泛的 模式图 




管进人肺动脉，导致左心房扩大,左心室肥厚扩大,甚至发生充血 fefe- 力衰竭。长期大量血流向 
肺循环的冲击,肺小动脉可有反应性痉挛,形成动力性肺动脉 高压; 继之管壁增厚、硬化,导致梗 
阻性肺动脉高压,此时右心室收缩期负荷过重，右心室肥厚甚至衰竭。当肺动脉压超过主动脉 
压时，左向右分流明显减少或停止,产生肺动脉血流逆向分流人降主动脉，患儿呈现差异性发绀 
(differential cyarrasis), 下半身青紫,左上肢有轻度青紫,而右上肢正常。 

动脉导管未闭大都单独存在，但有10%的病例合并其他心脏畸形，如主动脉缩窄、室间隔缺 
损、肺动脉狭窄。 

【临床表现】 

1. 症状动脉导管细小者临床上可无症状。导管粗大者在婴幼儿期即可有咳嗽、气急、喂 
养困难、体重不增、生长发育落后等,分流量大者可有心前区突出、鸡胸等现象。 

2. 体征胸骨左缘上方有一连续性“机器”样杂音，占整个收缩期与舒张期，常伴有®颤， 




分流量大者因相对性二尖瓣狭窄而 在:心 尖部可 
i| 强,新生儿期因肺动脉压力较高，主，肺动脉压力差在舒张期不显著,，因而往法仅听到收缩期 
杂音.当合并肺动脉高压或心力衰竭时，多仅有收缩期杂音。由于舒张压降低，脉压增宽，可出 
SSSW 血管体征，如水冲脉、指甲床毛细血管搏动等。 

早产儿动脉导管未闭时，出现周围动脉搏动宏大，锁骨下或肩胛间闻及收缩期杂音（偶闻及 
:* 续性杂音),.心前区搏动明显，肝脏增大，气促，并易发生呼吸衰竭而依赖机械辅助通气。 

[辅助检査] 

1. 心电图分流量大者可有不同程度的左心室肥大，电轴左偏，偶嘗產;心房肥大，肺动脉压 
力显著增高者，左、右心室肥厚,严重者甚至仅见.右心室肥厚 E 

2. X线检查动脉导管细者心血管影可正常__ ___ 

動分 流量者心胸比率增大，左心室增大，心秀向下扩 r 
张,左心房亦轻度增大。肺血增多,肺动脉段突出，肺 
门血管影增粗(图 〖.340X 当婴儿有心力衰竭时，可 
见肺齡血表现,透视下左心室和主动脉搏动增强。 

肺^脉高压时，肺门处肺动脉总干及其分支扩 
大， 而远端肺野肺小动脉狭小,左心室有扩大肥厚征 


3. 超声心动图对诊断极有 帮助： 二维超声心 
动 i 冬可以直接探查到未闭合的动脉导管,常选用胸骨 
K 轴观或胸骨上主动脉长轴观脉冲多普 
勒.咏导管开门处可探测到典型的收缩期与舒张期 

UA (仏色况出自 E 13 , C 祕导管未闭 X 线紋 

降&动脉；適过未闭导管沿肺动脉外 f |!壁 流动; 在重度 

W 动!泳,15压时.:' 1 彳肺动脉压超过主动脉时.可见蓝色流注自肺动脉经未闭导管进人降主动脉 

4 -心导管和造影检查当肺血管阻力增加或疑有其他合并畸形时有必要施行心导管检査. 
它现期 (动 脉血斌含址较右心笼为高 . 有时心导管可以从肺动脉通过未闭导管插人降主 




管均应及时手术或经介入方法予以关闭。早产儿动脉导管未闭的处理视分流大小、呼吸窘迫综 
合征情况 而定： 症状明显 者/為 抗心力衰竭治疗，生后1周内使用吲哚美辛治疗，但仍有10%的 
患者需手术治疗：采用介入疗法，可选择蘑菇伞 (Amplatzer) 等关闭动脉导管。但在有些病例中， 
如完全性大血管转位、肺动脉闭锁、三尖瓣闭锁、严重的肺动脉狭窄中，动脉导管为依赖性者，对 
维持患婴生命至关重要，此时应该应用前列腺素 E 2 以维持动脉导管开放。 

四、肺动脉瓣狹窄 

肺动脉瓣狹窄 （pulmmiary stem—，PS) 是一种常见的先天性心脏病，约有20%的先天性心 
脏病合并肺动脉瓣狹窄、-根据狹窄部位分为漏斗部、瓣膜、肺动脉干及肺动脉分支狭窄。单纯 
性肺动脉瓣狹窄约占先天性心脏病的10%，根据病变累及的部位不同，分为两种 类型： 

1 . 典型肺动脉瓣狭窄肺动脉瓣三个瓣叶交界处互相融合，使瓣膜开放受限，瓣口 狹窄； 只 
有两个瓣叶的夂界处融合为肺动脉瓣二瓣化 畸形; 瓣叶无交界处，仅中心部留一小孔，为单瓣化 
畸形。瓣叶结构完整，瓣环正常.肺动脉干呈狹窄后扩张，有时可延伸到左肺动脉，但扩张的程 
度与狭窄的严重性并不完全成比例。 

2. 发育不良型肺动脉瓣狭窄肺动脉瓣叶形态不规则且明显增厚或呈结节状，瓣叶间无粘 
连，瓣叶启闭不灵活，瓣环发育不良，肺动脉干不扩张或发育不良。此病常有家族史， Noonan 综 
合征大多合并此病变： 

肺动脉瓣狭窄的继发性改变为右心室向心性肥厚，狭窄严重者，心室腔小，心内膜下心肌可 
有缺血性改变。右心房有继发性增大.心房壁增厚,卵圆孔开放，或伴有房间隔缺损。 

【病理生理】 

右心室向肺动脉射血遇到瓣口狹窄的困阻，右心室必须 
提高收缩压方能向肺动脉泵血,其收缩压提高的程度与狭窄 
的严重性成正比。因室间隔无缺损.，所以严重狹窄时右心室 
的压力可以超过左心室^右心室的血流进入肺脏虽有困难， 

但全身所有静脉血仍必须完全进人肺脏。如狹窄严重，右心 
室壁极度增厚，使心肌供血不足，可导致右心衰竭（图 13-1 Do 

在胎内，肺动脉瓣狹窄使右心室的心肌肥厚，右心室排 
血£1仍可维持丄常.对胎儿踎坏尤多 ) om 如狹窄很重，右 
心室 排血蛰 大减，腔静脉血回右心房后大多通过卵岡孔或房 
间隔缺损流入左心房、左心室，而右心室则偏小： 

大多数患轻中度肺动脉辩狹窄的婴儿与儿童生长发育 
正常，因此体肺循环血流埴随年龄而增长。如狹窄的肺动脉 
瓣不能相应生长，右心室收缩压必须明显增加以维持心排血 M: 此外，由于婴儿的正常静态心 
倘•于勾氏儿，随矜心宰的 F 降，每搏 M 将相应增加.因而逃过狹窄瓣膜的收缩期血流也将相应 
增加 .. 

【临床表现】 

1. 症状轻度狹窄可完全无 症状； 中度狹窄在岁内无症状，但年长后劳力时即感易疲 
乏及气促；严 E 狹窄者于中度体力劳动时亦可出现呼吸阑难和乏力.突有昏厥甚至猝死：亦有 
患者活动时感胸痛或 U 復痛，可能由于心排血 M 不能相应提高.致使心肌供血不足或心律失常 
所致，提示预后 不良 

生长发育多止常，半数患儿 iff 容硕圆.大多无青紫，面颊和指端可能暗红;狭窄严重者可有 
吖紫，大多由 f 卵脚孔_右向左分逾所數，如伴有大型房间偃缺损.可有严重青紫.并有杵状指 
(趾）及纟 r. 细胞增多，似 行蹲踞 #很少见： 



图 13-11 肺动脉瓣狭窄的模式图 
1J 市动脉瓣狭窄 



颈静脉有明显的搏动者提示狭窄严重，该收缩期前的搏动在肝区亦可 扪及- 

2. 体征心前区可较饱满,有严重狭窄伴有心力衰竭时心脏扩大;左侧胸骨旁可摸得右心 
室的抬举搏动，在心前区搏动弥散，甚至可延伸到腋前线。胸骨左缘第2,3肋间可及收缩期震 
颤并可向胸骨上窝及胸骨左缘下部 传导; 新生儿患者可无震 El- 听诊时胸骨左缘 h 部有洪亮的 
W/VI 级以上喷射性收缩期杂音，向左上胸、心前区、颈部、腋下及背而传导 . 第一心音正常.轻度 
和中度狭窄者可听到收缩早期喀喇音，狭窄越重，喀喇音出现越早，甚至与第一心音相重，使第 
—心音呈金属样。喀喇音系由于增厚但仍具弹性的瓣膜在开始收缩时突然绷紧所致 = 第二心 
音分裂，分裂程度与狹窄严重程度成比例。 

[ 辅助检查】 

1. X线检查轻中度狭窄时心脏大小 正常; 重度狹窄时如心功能尚可.心 w 仅轻度 增大; 如 
有心力衰竭，心脏则明显增大，主要为右心室和右心房扩大。狹窄后的 ffU 动脉扩张为本病特征 
性的改变,有时扩张延伸到左肺动脉,但在婴儿期扩张多不 明显: 

2. 心电图心电罔将显示右心房扩大{耸 ■. 心电图还可 M/i;+ 右心帘肥大.电轴右浪 . 

WiT.: 弋 li tt, 狹窄严 T (时出瑰 T 波倒 B 、 ST 段 

職。 

3. 超声心动图二维超声心动图可显示肺动脉瓣的厚度，收缩 时的开 萄情况及狭窄后的扩 
*= 多普勒超声可检査心房水平有无分流，更重要的是较可靠地估测肺动脉瓣狹窄的严重程度。 

4 '心导管检查右心室压力明显增高，可与体循环压力相等.而朋 f 动脉压力明显降低.心导 
管从肺动脉向右心室退出时的连续曲线显示明显的无过渡区的压力阶差。心导管术通常用于 
介入治疗时。 

5 - 心血管造影右心室造影可见明显的“射流征”，同时可显示肺动脉瓣叶增厚和(或)发 
育不良及肺动脉总干的狭窄后扩张。 

【治疗】 

严重肺动脉瓣狭窄(右心室收缩压超过体循环压力）患儿应接受球囊瓣膜成形术,如无该木 
适应证，则应接受外科瓣膜切开术。大多数严重肺动脉瓣狭窄伴有漏斗部狭窄，在大多数患儿 
一且肺动脉瓣狹窄解除,漏斗部肥厚将自行消退。轻度肺动脉瓣狭窄（右心室收缩压低于体循 
环收缩压)患儿的手术标准目前尚未确定 ，一 般认为如右心室收缩压超过 50m m Hg, 则有可能导 
致心肌 损害,因此可推荐行狭窄解除手术。球獎瓣膜成形术是大多数患儿的首选治疗方法。 

五.法洛四联症 

法洛四联症 （tetralogy of Fallot,TOF) 是婴儿期后最常见的青紫型先天性心脏病，约占所有先 
天性心脏病的12%。〖888年法国医师 Etienne Fallot 详细描述了该病的病理改变及临床表现，故 
窗得名。 

[ 病理解剖】 

法洛四联症由4种畸形 组成： 

1 -右心室流出道梗阻狹窄范 :f 可自右心室 S 斗部人 n 至左.心•师动脉分 i 可为 》;1 .部 
狹窄，动脉 ® 狹窄攻两者网时存在 t 常有肺动脉瓣环.肺动脉总干的发育不良和肺动脉分支的 
仿对称性 狹窄. 狭窄的严重程度差异较大： 

2. 室间隔缺损缺损为膜部周围 a 缺损并向流出道 
» F 方延伸，称对位不良型室间隔缺损, 

3. 主动脉骑跨动脉根部粗大 HJ 项钟向旋转 If 移 jf。 骑跨 /n 审问隔缺 fti I'..骑跨范围在 



以上 4 种崎形屮室间隔缺损必须足够大，使左右心室的压力相等，右心室流出道狹窄是决 
定患儿的病則 UK 、病坫严 [R 程度及预后的主要因 素:： 狭窄可随时间推移而逐渐加重：常见的 
并发症为脑血枪、刪浓肿及感染性心内膜炎： 

本病可合并其他心血管畸形，如25%的法洛四联症患儿为右位型主动脉弓：其他如左上腔 
静脉残留、冠状动脉异常、房间隔缺损、动脉导管未闭、肺动脉瓣缺如等。 

【病理生理】 

由于室间隔缺损为II•:限制性，左右心室压力基本 相等： 因右心室流出道狹窄程度不同，心 
室水平可出现左向、仅向裨至右向左分流：肺动脉狹窄较轻者，可有左向右分流，此时患者可 
无明显 靑紫； 肺动脉狄平严 f[ 时.出现明显的右向左分流，临床出现明显的青紫(青紫型法洛四 
联症)。临床的杂爵由冇心室流出道梗阻所致而非室间隔缺 
损所致：右心寮流出道_阻使右心室后负荷加重，引起右心室 
的代偿性肥焯 

由于主动脉骑跨于两心笼之 h. 主动脉除接受左心室的 
血液外，还莨接接爻一部分来肉右心莖的静脉血.输送到全身 
各部，因而出现宵 紫; 同时因肺动脉狹窄.肺循环进行气体突 
换的血流减少，史加厂摩紫的程度。此外，由于进入肺动脉 
的血流减少，增粗的女 'C 管动脉与肺血管之间形成侧支循环 
(图 13-12), 

在动脉导管关_，肺祕 iflL 流馈减少程度较轻.靑紫可不 
明显，随矜动脉 w* 管的 关闭和漏屮部狄•窄的逐渐加 m ，青紫日益 
明显，并出琛_指 (趾) ，由于缺氧,刺激骨髓代偿性产生过多 
的红细胞，血液黏稠度尚 . 血流缓慢.可引起脑血栓，若为细菌性 
血栓，则易形成應脓 肿。 

【临床表现】 

1. 青紫为其主耍丧现，搖程度和出现的早晚与肺动脉狹窄程度有关。多 E 于毛 细血符十 二 

W 的浅表部位,如 H 、指(趾)甲床、球结介膜等： W 下降,活动酎力 L •沾动.如啼哭、 

情绪激动、体力劳动、寒冷等，即可出现气急及靑紫加重。 

2. 蹲踞症状患儿多心‘蹲踞疝状.鉍于 行走 、游戏时.常主动下蹲片刻蹲踞时 F 肢屈曲， 
使静脉回心血 W 减少，减轻了心脏负荷，同时下肢动脉受11，体循环阻力增加，使右向左分流 M 
减少,缺铖症状轿时得以缓解不会行走的小婴儿常喜欢大人抱起,双下肢屈曲状： 

3. 杵状指（趾）患儿氏期处于缺铋环境中，可使指(趾)端毛细血管扩张增生，局部软组织 
和骨组织也增生肥大.表现为指（趾）端膨大如鼓槌状、、 

4. 阵发性缺氧发作多见于婴儿，& 生的诱因为吃奶绪浪 UMl .感染等：表现 
为阵发性呼吸I利难，严重#可I起突然昏厥、抽搖,甚至死亡：其原因是由于在肺动脉漏斗部狹窄 
的基础 ] •.突然发生该处肌部痉挛，引起一时性肺动脉梗阻，使脑缺软加重..年长儿常诉头痛、头晕 

体格检查吋，患儿生长发食一般均较迟缓，智能发育亦可能稍落后于正常同龄儿.心前 :_x：： 
略降起，咧诉心缘第2〜4 i l /„ ..!：：/； I 'i ： ^. 

无收缩期虚颤肺动脉第二心择减弱。部分患儿可听到亢进的第二心音，乃由右跨的主动脉传 
來 .. 狭窄极严歌荇或在阵发性呼吸闹难发作时可听不到杂音.、有时可听到侧支膪环的连续性 



图 13-12 法洛四联症的模式图 
1，右心室漏斗部及肺动脉瓣狭 
窄;2,主动脉 骑跨; 3, A 心室肥 
厚; 4,室间隔缺损 



j 陷，上纵隔较宽，肺门血管影缩小，两侧肺纹理 
\透亮度增加，年长儿可因侧支循环形成，肺野 
I状纹理，25%的患儿可见到右位主动脉弓阴影 
13-13) 0 

3. 心电图典型病例示电轴右偏，右心室肥大， 

[严重 者往往出现心肌劳损，可见右心房肥大 c 

4. 超声心动图二维超声左心室长轴切面可 

J 主动脉内径增宽，骑跨于室间隔之上，室间隔中 图 13 _ 13 法洛四联症的典型X线! 

并可判断主动脉骑跨的 程度; 大动脉短轴切面可 

U 右心室流出道及肺动脉狹窄。此外，右心室、右心房内径增大，左心室内径缩小，彩治 
1流显像可见右心室直接将血液注入骑跨的主动脉内。 

5_心导管和心血管造影一般情况不需要。对外周肺动脉分支发育不良及体肺侧 S 
3者应做导管和血管 造影： 选择性左心室及主动脉造影可进一步了解左心室发育的11 
t 动脉的走向。 

【治疗】 

1- 内科治疗 

(1) —般护 理:平 时应经常饮水，预防感染，及时补液，防治脱水和并发症。婴幼儿则9 
封户理，以免引起阵发性缺氧发作。 

(2) 缺氧发作的治疗:发作轻者使其取胸膝位即可缓解，重者应立即吸氧， 给予呈 
黃素每次 0.0 5 mg/kg 静脉注射，或普萘洛尔每次 0.1mg/kg。 必要时也可皮下注射吗问 
-0-2mg/kg = 纠正酸中毒，给予5%.碳酸氢钠 1.5~5.0ml/kg 静脉注射以往有缺氧发作 
是普萘洛尔 l~3mg/(kgTl) c 平时应去除引起缺氧发作的诱因，如贫血、感染，尽量保持! 
经上述处理后仍不能有效控制发作者，应考虑急症外科手术修补。 

2 - 外科治疗近年来随卷外科手术水平的不断提高，本病根治术的死亡率在不断下 P 

: 1 仏: ! 妙 j: 沆状者应在屮后6个月活行根治术X 

uii 可先行姑息丁-水， f 1 r 'it'v ui〖ii %•发 fima - fi , 再行根•冶术 h 前常用的姑 ,I 

1 ! muu 木 nuk-i lt 卜 1 y、 I >r, r- 



六、完全性大动脉转位 

d 令性大动脉的 （runiplfMe transposition of the great arterips,r-TGA) 是新生儿期最常见 6t 
发幻 t. 型先人性心脏病，发病率为 0 2%f ~ () 3%c ，占先 天性心脏病总数的5%~7%,男女患病之比为 
2 〜 4 :丨若不治疗，约90%的患者在1 _:死亡0 
【病理解剖】 

^常情况卜，啮动脉沿 k ui 于左前 I.；/： a 动脉 m 厂_锥费缩,它动詠位 

于’ lT7 下方大动脉转位时，4动脉紐下1锥发达，未被吸收，4动脉位于/V前I力、肺动脉發 
㉝縮，肺动脉位于左后下方这样使肺动脉向后连接左心室，主动脉向前连接 t 心审；卞 
： ' ；J ：；，: '' 卜」 ; “_ /"I :. :尖铴间 M 肌性连接挪动脉嫩 F 尤圆锥结构存在 .y W 
连接常吐的六; '' i：Li-M] .^hiJI'viVMf VJINW--,. I '.VIMI、r J 


4. 心导管检查 异管 可从右心室直接插人主动脉，右心室压力与主动脉相等 .. 也有可能通 
过卵圆孔或房间隔缺损到左心腔再人肺动脉，肺动脉血氧饱和度高于主动脉。 

5. 心血管造影 选择性 f! 心室造影时可 5i 主动脉发自右心室,左心室造影 HJ KL 盹动脉发自 




(2) 肺动脉环 缩术: 完全性大动脉转位伴大型室间隔缺损者，可在6个月内彳 f 肺动脉环缩术， 
预防充血性心力衰竭及肺动脉高压引起的肺血管 病变： 

2. 根治性手术 

(1) 生理纠治术 （Senning 或 Mustard 手术) :可 在生后1~12个月内进行，即用心包膜及心房 
壁在心房内建成板障，将体循环的静脉血导向二尖瓣 CI 而入左心室，并将肺静脉的回流血导向 
三尖瓣口而人右心室，形成房室连接不一致及心室大血管连接不一致，以达到生理. t 的纠治： 

(2) 解剖纠正手术 （Switch 手术).•可在生后2周内进行，即主动脉勾肺动脉互换及冠状动脉 
再植,达到解剖关系上的纠正：手术条件为:左/右心室压力比 >0.85 ,左心芾射血分数 >0.45 ,左 
心室舒张末期容量〉正常的90%,左心室后壁厚度 >4~4.5mm, 室壁张力<12 000达因 /cm。 

第五节病毒性心肌炎 

心肌炎是由各种感染或其他原因引起的心肌间质炎症细胞浸润和邻近的心肌细胞坏死，导 
致心功能障碍和其他系统损害的疾病。最常见的是病毒性心肌炎 （viral myocarditis) ，其病理特 
征为心肌细胞的坏死或变性，有时病变也可累及心包或心内膜。儿童期的发病率尚不确切。同 
外资料显示本病非常见病 c 

【病因】 

引起儿童心肌炎的常见病毒有柯萨奇病毒 （B 组和 A 组)、埃可病毒、脊髓灰质炎病毒、腺病 
毒、传染性肝炎病毒、流感和副流感病毒、麻疹病毒、单纯疱疹病毒以及流行性腮腺炎病毒等。 
值得注意的是，新生儿期柯萨奇病毒 B 组感染可导致群体流行，其? E 亡率可高达50%以上 c 
【发病机制】 

本病的发病机制尚不完全清楚：但随着分子病毒学、分子免疫学的发展，揭示出病毒性心 
1 ，、卜 h I! / 、 ■: m'ljiiii'Miji 1 I, nv -i'^ 疫 反吹叫 引 

Uj: 1 - 1 …‘I, L II；,- t ^ ^ 

. . 'I A: I 、 II ,, 七 /V UU ， . 山⑼仏 . 

; : 八 ’ i _ . ..乂 ui . k 沐介永 - u 、 “ 和 7 - 
黏附因子，促使细胞毒性 T 细胞 （CD8*) 选择地向损害心肌组织黏附•浸润和攻击。 

【临床表现】 

1 - 症状表现轻重不一，取决于年龄和感染的急性或慢性过程-部分患#起病隐匿.有乏 
力.活动受限、心悸，較痛等症状，少数重症患者可发生心力衰竭并发严重心律失常、心源性休 
克，死 t 率高： 部分患者呈慢性进程,演变为扩张型心 肌病： 新生儿患病时病情进展快.常见高 
.热 、反应低下、呼吸闲难和发绀，常有神经、肝和肺的并发症： 

2.体征心脏有轻度扩大，伴心动过速、心音低純 及奔辦 IMT 导致心力衰竭及昏賧 等： 反 
复心力衰竭者,心脏明显扩大，肺部出现卿音及肝、脾肿大,呼吸急促和发绀,重症患者可突然 
发生心源性休克,脉搏细弱，血压下降， 





以及瓣膜功能： 

4. 病毒学诊断疾病 V. 期可从咽拭 m 冲洗液、我迚、血液中分离出病尚，但需结合血清 
抗体测定才更有; S 义.恢鉍期血淸抗体滴度比急性期有4倍以上增高，病程早期血中特异性 
IgM 抗体滴度在丨：128以| 利川聚合酶链反应或病毒核酸探针原位杂交，自血液或心肌组织 
中查到病#核酸可作为某一型病#存在的依据： 

5. 心肌活体组织检查仍被认为是诊断的金标准，但由于取样部位的局限性，及患者的依 
从性不高，应用®有限 

【诊断】 

1. 临床诊断 

(1) 心功能不全、心源性休克或心脑综合征。 

(2) 心脏扩大父线、超声心动图检查具有表现之一。 

(3) 心电阍改 变：以 R 波为主的2 个或 2 个 以上主要导联 （I、II 、 aVF、V 5 导联）的 ST-T 改变 
持续4天以上伴动态变化，窦房、房室传导阻滞,完全性右或左束支传导阻滞，成联律、多型、多 
源、成对或并行期前收缩，非房室结及房室折返引起的异位性心动过速，低电压(新生儿除 夕卜) 及 
异常 Q 波。 

(4) CK-MB 升高或心肌肌钙蛋白 （cTnl 或 cTnT) 阳性。 

2. 病原学诊断 

(1) 确诊 指标： 自心内膜、心肌、心包(活体组织检查、病理)或心包穿刺液检查发现以下之一 
者可确 诊:① 分离到 病毒; ②用病毒核酸探针查到病毒 核酸; ③特异性病毒抗体阳性。 

(2) 参考依 据：有 以下之一者结合临床表现可考虑心肌炎由病毒引 起:① 自粪便、咽拭子或 
血液中分离到病毒，且恢复期血淸同型抗体滴度较第一份血清升高或降低4倍 以上; ②病程早 
期血中特异性 IgM 抗体 阳性; ③用病毒核酸探针自患儿血中查到病毒核酸。 

(3) 确诊依据••具备两项临床诊断依据可临床诊断。发病同时或发病前周有病毒感染 
的证据支持 诊断: ①同时具备病原学确诊依据之一者,可确诊为病毒性心 肌炎; ②具备病原学参 
考依据之一者，可临床诊断为病毒性心 肌炎; ③凡不具备确诊依据，应给予必要的治疗或随诊， 
根据病情变化，确诊或除外心肌炎。应除外风湿性心肌炎、中毒性心肌炎、先天性心脏病、由风 
湿性疾病以及代谢性疾病（如甲状腺功能亢进症)引起的心肌损害、原发性心肌病、原发性心内 
膜弹力纤维增生症、先天性房室传导阻滞、心脏自主神经功能异常、 p 受体功能亢进及药物引起 
的心电图改变 

【治疗】 

1. 休息急性期需卧床休息，减轻心脏负荷。 

2. 药物治疗 

(1) 对于仍处于病毒血症阶段的早期患者，可选用抗病毒治疗，但疗效不确定 1: 

(2) 改辨心肌营养：1,6二磷酸果糖有益于改善心肌能量代谢，促进受损细胞的修复, 同时町 
选用大剂! it 维斗:素、泛醌 （CoQlO)、 维生素I:和维生素 Bco。 中药生脉饮、黄芪口服液等。 

(3) 大剂 M 内‘种 球蛋内 :通过免疫调节作用减轻心肌细胞损害。 






(4) 皮质激 素:通 常不使 用 = 对重型患者合并心源性休克、致死性心律失常(三度房室传导阻 
滞、室性心动过速)、心肌活体组织检查证实慢性自身免疫性心肌炎症反应者应足量、早期应用。 

( 5 ) 心律失常治疗 :参见 本章第八节。 

(6) 其他 治疗： 可根据病情联合应用利尿剂、洋地黄和血管活性药物，应特别注意用洋地黄 
时饱和量应较常规剂量减少，并注意补充 氣化钾 ，以避免洋地黄中毒 = 

第六节心内膜弹力纤维增生症 

心内膜弹力纤维增生症 (endocardial fibroelastosis) 的主要病理改变为心内膜下弹力纤维及 
胶原纤维增生，心脏扩大，心室壁和心内膜增厚,心室收缩和舒张功能下降。多数于1岁以内发 
病。病因尚未完全明确,部分病例可能由病毒性心肌炎发展 而来； 心内膜供血.不足及官内缺氧 
亦很可能为发病的 原因。 原发性心内膜弹力纤维增生症没有明显的瓣膜损害和其他先天性心 
脏 畸形; 而继发性心内膜弹力纤维増生症有左心梗阻型先天性心脏病，如严重主动脉缩窄、左心 
发育不良综合征、主动脉瓣闭锁或狭窄。 

[ 臨床表现】 

主要表现为充血性心力衰竭,按症状的轻重缓急可分为三型： 

1. 暴发型起病急骤，突然出现呼吸困难 、口唇 发绀、面色苍白、烦躁不安、心动过速、心音 
减低，可闻及奔马律,肺部常闻及干、湿性啰音,肝脏增大,少数出现心源性休克.甚至于数小时 
内猝死。此型多见 fN®; 个月内的婴儿。 

2. 急性型起病亦较快,但心力衰竭发展不如暴发型急剧。常并发支气管炎，肺部出现细 
湿嗎 1 音。部分患儿観必.腔内 ，附壁 血栓的脱落而发生脑栓塞。此型发病年龄同暴发塵。如不:及 
財治疗 ，多数 死于心 力衰竭 = 

3. 慢性型症状同急性型，但进展缓慢。患儿生找纖育多 较落后 可获得缓解， 
存活至成年期，但仍可 H 反复发生心力衰竭而死亡。 

【诊断】 

除发病年龄特点和临床表现以充血性心力衰竭为主 a. 外,实验室检査亦有其特点：:,4电图 
有重 5 价值，多呈左心室肥大，少数表现为右心室肥大或左、右心室合并肥大，可同时出现 ST 段、 
T 波改变以及房室传导阻滞。X线改变以左心室肥大为明显，左心缘搏动多减弱，肺纹理增多。 
超声心动图有决定性作用。左心房、左心室增大.，左心室后壁和室间隔增厚，左心室心内膜增厚 。 
必要时可行左心导管检查，左心室舒张压增髙，其波形具有诊断意义=选择性造影则可见左心 
室增大、室壁增厚及排空延迟： 

I治疗 J 

正性肌力药物，如洋地黄可用于控制心力衰竭 ，一 般反应较好。使用时间最少要2年左右。 
在无禁忌证的情況下可同时选用血管紧张素转换酶抑制剂、 p 受体阻滞剂。肾上腺皮质激素使 
用 Bf 间不宜过长 = 

合并肺部感染时,应给予抗生素等治疗。 

本病如不治疗，大多于2岁前死亡 = 对样地黄反应良好而又能长期坚持治疗者预后较好， 
且有痊愈的可能 .. 


第七节心内膜炎 

心内膜炎 （endocarditis) 嫌由各种原因引起的心内膜炎症病变，常累及心脏瓣膜,也可累及 
室间臟缺损_处、心内碧内膜或未闭动脉导管、动静脉瘘等处, 按原因 可分为感染性和非感染性两 



I 头肌，可使腱索缩短及断裂。累及瓣环和心肌，可致, 
(蛰的赘生物可堵塞瓣膜口或肺动脉,致急性循环障碍。 








有心功能不全。瓣膜损伤反流可出现相应的心脏杂音，或使原有的杂音性质、响度发生改变，但 
有时较难察觉。③血管征象 :瘀斑 (球结膜、口腔黏膜、躯干及四肢皮肤）及 Janeway 斑(手掌和 
足底红斑或无压痛的出血性瘀点）较少见。主要血管（肺、脑、肾、肠系膜、脾动脉等）栓塞是 IE 
的重要合并症，可出现相关部位的缺血、出血症状（如胸痛、偏瘫、血尿和腹痛等) r ④免疫 征象： 
指(趾）甲下出血(呈暗红、线状)、 Osier ■结节 [ 指(趾）掌面红色皮下结节]及 Roth 斑（眼底椭圆形 
出血斑，中央苍白）均不是 IE 特有的症状，临床较 少见： 免疫复合物性肾小球肾炎可见于部分 
IE 病汊! ，可表现为血尿、肾功能 不全： 

【实验室检查】 

1. 血培养血细菌培养阳性是确诊感染性心内膜炎的重要依据.凡原因未明的发热、体温 
持续在1周以上，且原有心脏病者，均应反复多次进行血培养，以提高阳性率。若血培养阳性， 
尚应做药物敏感试验 c 最常见的病原菌为草绿色 （P 溶血性)链球菌与金黄色葡萄球菌,约占阳 
性血培养的80%以上 3 

2. 超声心动图心内膜受损的超声心动图征象主要有赘生物、腱索断裂、萜膜穿孔、心内修 
补材料部分裂开、心内脓肿及人 工瓣膜 瓣周脓肿等。在小儿 IE 病例中，超声心动图检查可见心 
内膜受损征象者约占85%。 

3- CT 对怀疑有颅内病变者应及时进行 CT 检查，了解病变的部位和范围。 

4. 其他血常规可见进行性贫血，多为正细胞性贫血， A 细胞数增高，中性粒细胞比例升 
高，血沉加快， C- 反应蛋白阳性，血清球蛋白常增多，免疫球蛋白升高，循环免疫复合物及类风湿 
因子阳性，尿常规有红细胞，发热期可岀现蛋白尿。 

【诊断】 

1. 病理学指标①赘生物(包括已形成栓塞的）或心脏感染组织经培养或镜检发现微 生物； 
②赞生物或心脏感染组织经病理检查证实伴活动性心内膜炎。 

2- 临床指标 

(1) 主要指标 

1) 血培养阳性:分别2次血培养有相同的感染性心内膜炎的常见微生物(草绿色链球菌、金 
黄色葡萄球菌、凝固酶阴性葡萄球菌、肠球菌等)。 

2) 心内膜受累证据(超声心动图征 象): ①附着于瓣膜、瓣膜装置、心脏或大血管内膜、人工 
材料上的赘 生物; ②腱索断裂、瓣膜穿孔、人 T 瓣膜或缺损补片有新的部分 裂开; ③心腔内脓肿。 

(2) 次要指标 

1 ) 易感染 条件: 基础心脏疾病、心脏手术、心异管术、经导管介入治疗、中心静脉内置管等。 

2) 较长时间的发热多381,伴贫血。 

3 ) 頃有的心脏杂音加重，出现新的心脏杂音,或心功能不全。 

4) 血管彳:卩 •象:重 要动咏栓塞、感染性动脉瘤，疲斑、脾肿大、须内出血、结膜出血 Janeway W, 

5) 免疫学 征象: 肾小球肾炎结节 .Both 斑、类风湿因子阳性。 

6) 微生物学 证据: 血培养阳性,但未符合主要标准中的要求= 

[治疗] 

总的原则是积极抗感染、加强支持疗法，但在应用抗生素之前必须先做几次血培养和药物 
敏感试验，以期对选用抗牛素及 剂沿 提供指导。 

1 . 抗生素应用;京则是 v •期，联合.足 (it ，足疗程，选择敏感的抗虫索汴抖体应用时， W 
1 | '. : 出‘:0必枭选用不问的抗屮素抗生索应连用4~8周，用至体溫 iH 常，栓塞现象消失，周踊 
血象.血沉恢复正常，血培养阴性.停药8周后需复査血培养 .. 

2. 一般治疗包括细心护现,保 hi •:您者充足的热 M 供〗 •’>/: ，多次输新鮮血或血浆.也可 



输注丙种球 Mr I 

3,手术治疗 近屮 v. 明外科治疗感染性心内膜炎取得了良好效果。手术指征为 ：①辮 膜 
功能不全引起的屮取度心力袞 竭: ②抗生索使用1周以上仍高热，赘生物 增大; ③反复发生栓塞； 
④真菌 感染； ⑤舡膜穿孔破 损、 

【预后和预防】 

合理应用抗虫 灰 治疗以來，近年病死率已有明显下降。残留严重瓣膜损伤者,需进行瓣膜 
修复或置换 术：打 圯天性或风湿性心脏病的患儿平时应注意口腔卫生，防止齿龈炎 、龋齿;预防 
感染; 若施行门肸手术、说桃沐摘除术、心导管检查和心脏手术时.可于术前 1~2 小时及术后 48 
小财使用抗生索治疗 


第八节小儿心律失常 


儿童时期如果心脏的心肌细胞兴奋性、传导性和自律性等电生理发生改变，都可导致心律 
失常 （carcliar arrhythmia), 儿科的心律失常可以是先天性的，也可以是获得性 的:如 风湿热、心 
肌 炎；# 物、#永；药物或心肌 T •术后心沐失常的主要危险是由此产生的严巫心动 过缓成 心 
动过速，可异致心神:出 W 的降低.并可能引起辇厥或猝死。但大多数心律失常并无生命危险， 
如单纯房性、室性期前收缩可存在于正常儿童中，准确判断心律失常是否对生命构成威胁非常 
重要 c 


-、期前收缩 

期前收缩 （pomatum heat) 是由心脏异位兴奋灶发放的冲动所致，为小儿时期最常见的心律 
失常。异位起? f •点两 位于心房、房室交界或心室组织，分别引起房性、交界性及室性期前收缩， 
其中以室性期前收缩为多见。 

【病因】 

常见于无器质性心脏病的小儿。可由疲劳、精神紧张、自主神经功能不稳定等引起，但也可 
发生于心肌炎、先天性心脏病或风湿性心脏病的小儿。另外，药物(如拟交感胺类、洋地黄、奎尼 
丁）中毒及缺氧、酸碱失衡、电解质紊乱(低血拥)、心导管检查、心脏手术等均可引起期前收缩。 
健康学龄儿童中约1%〜2%有期前收缩。 

【临床表现】 

小儿症状较成人为轻，常缺乏主诉。个别年长儿可诉心悸、胸闷、不适。期前收缩的次数因 
人而异， M — 患儿在不同时间亦可有较大出人：某些患儿于运动后心率增快时期前收缩减少. 
但也有反而增多者后者提示可能同时存在器质性心脏病。为了明确诊断，了解期前收缩的•性 
质，必须进行心电图检查：根据心电图有无 P’ 波的存在、 P’ 波的形态、 PR 间期的长短以及 QRS 
波的形态来判断期前收缩属于何种类型 

【辅助检查】 

1. 房性期前收缩的心电图特征 ① P’ 波提前，可与前一心动的 T 波重 叠; ② P’R 间期在正 
常范 围; ③期前收缩后代偿间隙不 完全; ④如伴有变形的 QRS 波则为心室内差异传导所致（图 
13-15), 

2. 交界性期前收缩的心电图特征 ① QRS 波提前，形态、时限与正常窦性褪本相同：②期 
前收缩所产生的 QMS 波前或后有逆行 P’ 波, P’ R<0.i0 秒。有时 P， 波可与 QRS 波重叠而辨认 
不淸③代偿问歇往往不完令（图13-⑹。 

3. 室性期前收缩 （ventricular premature beat ) 的心电图特征 ① QRS 波提前,其前无异位 P 
波; ② QRS 波宽大、畸形， T 波 1 •: /主 波方向 相反; ③期前收缩后多伴有完全代偿间歇（图13-17)。 




必须针对基本病 因治疗 原发病 .. 一般认为,若期前收缩次数不多，无自觉症状，或期前收缩 
s 频发呈联律性，但形态一致，活动后减少或消失则不窬用药治疗 = 有呰患者期前收缩可持绾 
多年.但不少患者最终自行消退对4:器:财1•心》!钕 JJ •础 h 出现的期前收缩或有 H 觉症状.心 
电 S.h 呈多源性者，则应予以抗心律失常药物治疗。根据期前收缩的不同类型选用药物..可服 
用普 罗帕酮 或普萘洛尔等 p 受体阻滞剂 .. 房性期前收缩若用以 h •.药物无效，可改用洋地黄类 .. 
室性期前收缩必要时可选出 利多! ，美西律和免 'S 西嗪等 



阵发性室上性心动过速 （paroxysmal supraventricular tachycardia) 是小儿最常见的异位快速 
心律失常。是指异位激动在希氏朿以上的心动过速。主要由折返机制造成，少数为自律性增高 
或平行心律：本病是对药物反应良好的儿科急症之一。若不及时治疗，易致心力衰竭。本病可 
发生于任何年龄，容易反复发作，但初次发病以婴儿时期多见。 

【病因】 

可发生于先天性心脏病、预激综合征、心肌炎、心内膜弹力纤维增生症等疾病的基础上。但 
多数患儿无器质性心脏疾患=感染为常见诱因，但也可因疲劳、精神紧张、过度换气、心脏手术 
时和手术后、心导管检查等 诱发： 

【临床表现】 

小儿常突然烦躁不安、面色靑灰、皮肤湿冷、呼吸增快、脉搏细弱，常伴有干咳，有时呕吐。 
年长儿还可肉诉心悸、心前区不适、头晕等。发作时心率突然增快在160~300次/分之间，一次 
发作可持续数秒钟至数日。发作停止时心率突然减慢，恢复正常。此外，听诊时第一心音强度 
完全一致，发作时心率较间定而规则等为本病的特征。发作持续超过24小时者易引发心力 
衰竭。 

【辅助检查） 

1. X线检查取决于原来有无心脏器质性病变和心力衰竭。透视下见心脏冲动减弱。 

2. 心电图检查 P 波形态异常，往往较正常时小，常与前一心动的 T 波重叠，以致无法辨认。 
QRS 波形态同窦性（图13-18)。发作持续时间较久者，可有暂时性 ST 段及 T 波改变。部分患儿 
在发作间歇期可有预激综合征表现。有时需与窦性心动过速及室性心动过速相鉴别。 

^ (1 '' 1 I I ! I f I 1 



1. 兴奋迷走神经终止发作对无器质性心脏病、无明显心力衰竭者可先用此方法刺激咽 
部，以 ffiT； •板或手指刺激患儿咽部使之产生恶心、呕吐，使患儿深吸气后屏 气： 如无效时可试用 
压迫颈动脉窦法.潜水反 射法。 

2. 以 h h ■法 无 效或当 即有效但很快复发时.可考 S 应 fll 下列药物治疗 c 

in if ■地类药 物：适 用于病情较重，发作持续24小时以 t+, 有心力衰竭表现者 .. 室性心动 
过速或洋地黄屮毒引起的室上性心动过速禁用 此药。 低血钾、心肌炎、阵发性室上性心动过速 
伴房室传导阻滞或肾功能减退者慎用。 





(2) p 受体阻滞剂 :重度 房室传导阻滞，伴有哮喘及心力衰竭者禁 用 ； 

(3) 选择性钙拮抗 剂：抑 制钙离子进人细胞内，疗效显著。不良反应为血甩下降，并具有明 
显负性肌力作用，加重房室传导阻滞，1岁以内婴儿禁用。 

(4) 钠通道阻 滞剂: 可有效终止室上性心动过速，具有良好的效果，而且副作用较少见。 

3. 电学治疗对个别药物疗效不佳者，尤其是血流动力学不稳定者，除洋地黄中毒外，可考 
虑用直流电同步电击转律 2 有条件者，可使用经食管心房调搏或经静脉右心房内调搏，终止室 
上性心动过速。 

4_射频消融术 (radiofVfiquftncy ablation ) 药物治疗无效，发作频繁，逆传型、房室折返型可考 
虑使用此方法。 

乂、审性心动过速 

室性心动过速 （ventricular tachycarrlia ) 是指起源于希氏朿分叉处以下的个宽大畸形 
QRS 波组成的心动过速 c 

【病因】 

可由心脏手术、心导管检查、严重心肌炎、先天性心脏病、感染、缺氧、电解质紊乱等原因引 
起。但不少病例其病因不易确定 c 

【临床表现】 

、与阵发性室上性心动过速相似，但症状比较严重。小儿烦躁不安、苍白、呼吸急促。年长儿 
可主诉心悸、心前区疼痛，严重病例可有晕厥、休克、充血性心力衰竭等。发作短暂者血流动力 
=改变较轻;发作持续24小时以上者则可发生显著的血流动力学改变。体格检查发现心率增快， 
常在150次/分以上，节律整齐，心音可有强弱不等现象。 

[辅助检查] 

心电图 特征: ①心室率常在 15 0~250次/分之间， QRS 波宽大畸形，时限增宽彳② T 波方向 
与 Q RS 波主波方向相反， P 波与 QRS 波之间无固定关系 ;( DQT 间期多正常，可伴有 QT 间期延长， 
多见于多形性室速(图 13-19); ④心房率较心室率缓慢，有时可见到室性融合波或心室夺获。 



V , 





图 13-19 室性心动过速的心电图 

•二、电择: / A 沴 斯宰性 心动过速的重要手段，但有时与室 h 性心动过速伴心雀内差异传导的鉴 
M 比 gfrl 氣必须综合临床病史.体格检查、心电罔特点.对治疗措施的反应 等仔 细加以区别 
【治疗1 

纖*^臟-种严重的快速心律失常, 蜜癲动 ,i 巍&膽链'猝死同时有心 
W 病病牝率]达 30® 以 .h, 所以必须及时诊断，予以适当处理，药物选 lii 利多卡 W 
05 ~'静脉«汴或缓谩推;1必要时可每隔 10-30 分钟: 5 n,g/kg liilj 
能控 1i_:_ 心动过速,似作用时问很短，剂 tit 过大能引起惊厥.传导阻滞等毐性反 I,v: 伴有血《下降 
选间步直流电复律 （!~2j/kg), 转复后再用利多卡因维持 









3. 三度房室传导阻滞此时，％室传导阻滞有效不应期极度延 K：， 使 P 波全部落在了有效 
不应期内，完全不能下传到心室，心房与心室各自独立活动，彼此无关—心室率较心房率慢 
(图 13-23)= 


n 



图 13-23 三度房室传导阻滞 

【病因】 

—度房室传导阻滞可见于正常健康儿童，也可由风湿性心脏炎 >病海性心肌炎、发热、背炎、 
先天性心脏病 引起： 在应用洋地黄时也能延长 PR 问期。二度房室传导阻滞产生的原因有风湿 
^心^病、各种原因引起的心肌炎、严重缺氧、心脏手术后及先天性心脏病（尤其:是大动脉错位） 
等：三度房室传导阻滞,又称完全性房室传导阻滞，小儿较少 见：病闪可分 为先天性与获得性 
两种前者+约 5( 作 ；：■ ,J L irn 戍心内膜弹力 

〈'"IC Ml ‘‘ 、人 ，y L、 1 儿低 ifn 钙勹酸中 

毒也可引起暂时性二度房室传导阻滞. 

【临床表现】 

—度房室传导阻滞本身对血流动力学并无不良影响：临床听诊，除第一心音较低钝外，并 
无其他特殊体征：诊断主要通过心电图检查: 

」二度房室传导阻滞临床表现取决于基本心脏病变以及由传导阻滞引起的血流动力学改变。 
当心室率过缓时可引起胸闷、心悸，甚至产生眩晕和晕厥。听诊时除原有心脏疾患所产生的听 
诊改:变外，尚可发现心律不齐、脱漏搏动。莫氏I型比 n 型常见，但 n 型的预后则比较严重，容易发 
展为 f 全性房室传导阻滞，导致阿-斯综 合征， 

^三度_房室传导阻滞临床上部分小儿并无主诉，重者因心排血量减少而自觉乏力、眩晕、活 
动叫. :又短 最严默的表现为阿-斯综合征发作，知觉丧失，某至死亡某搜小儿则表现为心 
力衰竭以及对应激状态的耐受能力降低。体格检查时脉率缓慢而规则，第一心音强弱不一， 
寸可闻及 第:心 音或第四心音绝大多数患儿心底部可闻及I〜 n 级喷射性杂音，为心脏 
每次搏出蛰增加引起的半月瓣相对狹窄所致。由于经过房室瓣的血世也增加，所以可闻及 
舒张中期杂音 x 线检查发现的不伴有其他心脏疾患的7度房室传导阻滞中，60%亦有心脏 
增大. 

【治疗】 

1 - 一度房室传导阻滞说着重病因治疗，基本 h 不需特殊治疗，预 in •较好 

2 - 二度房室传导阻滞的治疗应针对原发疾病 : 当心室率过缓、心脏搏出 M 减少时可用阿托 
品、异丙肾 h 腺索治疗,.预后守心脏的基本病变有关： 

3 - •:度房室传导阻滞有心功能不全症状或阿-斯综合征表现#需积极治疗.纠正缺氧勺酸 
中毒可改善心脏传导功能.由心肌炎或手术暂时性损伤引起者，肾 I. •.腺皮质激索可消除局部水 
肿可门服阿托品、麻黄碱，或异丙肾上腺素丙下含服，重症者应用阿托品皮下或静脉注射，或 
异內•肾 h 腺素 Img 溶于5%~10%葡萄糖溶液 250ml 中，持续静脉滴注，速度为 0.05 〜 2(xg/( kg.min), 
然后根据心率调整速度. 

安装起搏器的指征为：反复发生阿-斯综合征，药物治疗尤效或伴心 )1 賴持 -般先 



安装临时起搏器.经临床治疗可望恢复正常.若观察 4 周左右仍未恢复，应考虑安置永久起 
搏器。 


第九节心力衰竭 

充血心力 激竭 ( congestive heart failure) 是指心脏工作能力（心肌收缩或舒张功能）下降，即 
心排血量绝对或相对不足，不能满足全身组织代谢的需要的病理状态。心力衰竭是儿童时期的 
危重症之一. 

【病因】 

小儿时期心力 ㈣以 1岁以内发病率最高.其中尤以先天性心脏病引起者最多见。先天性 
心脏病中，流出道狹窄即町导致后负荷，即压力负荷增加，某些流人道狭窄的作用相同。左向右 
分流和瓣股反流则 Vf 致谢 f/1 倚 (W'Wft 荷1 塯加 .. 心力哀竭也可继发于病毒性心肌炎、川崎病、 

心肌病、心内膜弹力纤维增生症等。儿童时期以风湿性心脏病和急性肾炎所致的心力衰竭最为 
多见。另外，贫血、《'养不良、电解质紊乱、严重感染、心律失常和心脏负荷过重等都是儿童心力 
衰竭发生的诱因。 

[ 病理生理】 

.心脏功能从正常发展到心力衰竭，经过一段代偿过程，心脏出现心肌肥厚、心脏扩大和心率 
增快。 由 1 于心肌纤维伸长和增厚，使收缩力增强,排血量增多。如基本病因持续存在，则代偿性 
改变相应发展，心朋 Jg 量消耗增多.冠状动脉血供相对不足,心肌收缩速度减慢和收缩力减弱。 

心率增快超过一定限度时,舒张期缩短,心排血量反而减少。心排血量通过代偿不能满足身体 
代谢需要时，即出.规心力衰竭。 

A# 衰竭时心排血量一般均减少到低于正常休息財的心排血量，故称为低输血量心力衰 
竭。但由甲状腺功能.冗进、组织缺氧、严重贫血、动静脉瘘等引进的心力衰竭，体循环量增多，静 
脉回流量和心排血量高于芷常》心力衰竭发生后,心排血量减少,但仍可超过正常休息时的心排 
血量，故称为高输出血量心力衰竭。 

心力衰竭时由于心室收缩期排血量减少，心室内残余血量增多。舒张期充盈压力增高，可I 
同时出现组织缺氧以及心房和静脉淤血。组织缺氧，交感神经活性增加，引起皮肤内脏血管收 
缩,血液重新分布，以保证重要器官的血供。肾血管收缩后肾血流量减少，肾小球滤过率降低， 

肾素分泌增加，继而醛固酮分泌增多,使近端和远端肾曲小管对钠的重吸收增多，体内水钠潴 
留，引起血容 tt 增多，组织间隙等处体液淤积。近年来对神经内分泌在心力衰竭发生发展过程 
中的调节作用有了新的认识。心力衰竭时心排血量减少,可通过交感神经激活肾素-血管紧张 
索-醛固酮系统，从而引起 P 受体-腺苷酸环化酶系统调节紊乱，使外周血管收缩，水钠潴留，以I 
致加剧心室重塑，促进.心力衰竭的恶化。 

心室负荷过重可分为容量负荷过重和压力负荷过重。前者在轻度或中度时心肌代偿能力 
较后者好些，例如房间隔缺损虽然有时分流量很大，但属舒张期负荷过重,在儿童期很少发生心 
力 衰竭; 肺动脉瓣狭窄属收缩期负荷过重，心力衰竭岀现更 早些; 主动脉瓣缩窄伴动脉导管未闭 
则兼有收缩期和舒张期负荷过重，故在新生儿时期可致死。 

[ 临床表现】 

年长儿心力衰竭的症状与成人相似，主要表现为乏力、活动后气急、食欲减低，腹痛和咳嗽 .. 

安静时心率增快，呼吸浅表.增速，颈静脉怒张，肝增大、有压痛,肝颈反流试验阳性。病情较重 
者尚有端坐呼吸 .MT 底部可闻及湿啰音，并出现水肿，尿量明显减少。心脏听诊除原有疾病产生 
的心脏杂 A— •和异常心音外，常可听到心尖区第一心音减低和奔马律 .. 

婴幼儿心力衰竭的临床表现 有一定 特点。常见症状为呼吸快速、表浅、频率可达 S0~100 次/ 笔记 




分，喂养困难,体重增长缓慢，烦躁多汗，哭声低弱，肺部可闻及干啰音或哮鸣音。 7jC 胖首先见于 
颜面、眼睑等部位，严重时鼻唇三角区呈现青紫。 

【诊断】 

1. 临床诊断依据①安静时心率增快，婴儿>180次/分，幼儿>160次/分,不能用发热或 
缺氧 解释; ②呼吸困难，青紫突然加重,安静时呼吸达60次/分 以上; ③肝肿大，达肋下 3™ 以上， 
或在密切观察下短时间内较前增大，而不能以横膈下移等原因 解释; ④心音明显低钝，或出现奔 
马律; ⑤突然烦躁不安，面色苍白或发灰,.而不能用原有疾病解释;⑥尿少、下肢水肿，已经除外 
营养不良、肾炎、维生素 B, 缺乏等原因。 

2. 其他检查上述前4项为临床诊断的主要依据。尚可结合其他几项以及下列1~2项检 
查进行综合分析。 

( 1 ) 胸部X线检 查: 心影多呈普遍性扩大，搏动减弱，肺纹理增多，肺门或肺门附近阴影增 
加，肺部淤血。 

(2) 心电图检査 :不能 表明有无心力衰竭,但有助于病因诊断及指导洋地黄的应用。 

( 3 ) 超声心动图检查 :可见 心室和心房腔扩大, M 型超声心劾图皋示心室收缩时间延长，射 
血分数條低。心脏舒张功能不全时,•.维超内心动阁对珍断和引起心力 S 竭的病因判断有 
帮助。 

【治疗】 

应重视病因治疗，先天性心脏病患者的内科治疗往往是术前的准备,而且手术后亦需继续 
治疗一个时期;心肌病患者内科治疗可使症状获得暂时 缓解; 如心力衰竭由甲状腺功能亢进、重 
度贫血或维生素 B, 缺乏、病毒性或中毒性心肌炎等引起，则需及时治疗原发疾病。心力衰竭的 
内_科治疗有下列几方面： 

1. —般治疗充分的休息和睡眠可减轻心脏.负 ，.担 ，平卧或取半 :卧位 ，尽力避免患儿烦躁、哭 
闹，必要时可适薄应用镇静剂，苯 B 比妥、吗啡 (0.05mg/kg) 皮下或肌内注射常能取得满意效果， 
但需警惕呼吸抑制。供氧往往是需要的。心力衰竭时，患者易发生酸中毒、低血糖和低血钙，新 
生儿时期更是如此。因此一旦发生以上情况 ，应予 及財 制正。 应给予容易消化及富有营养的食 
■a ，一般饮食中钠盐应减少,很少需要严格的极度低钠饮食。 

2 '洋地黄类药物迄今为止洋地黄仍是儿科临床上广泛.便用的强心药物之一。洋地黄作 
用于心肌细胞上的 Na*-K*ATP 酶，抑制其活性，使细胞内 Na* 浓度升高，通过 Na*-Ca 2 * 交换.使细 
胞内 CV+ 升高,从而加强心肌收缩力，使心室排空完全,心室舒张终末期压力明显下降,静脉淤 
血症状减轻。近年更认识刭它对神经内分泌和压力感受器的影响。洋地黄能直接抑制过度的 
神经内分泌活性(主要抑制交感神经活性作 用)。 除正性肌力作用外，洋地黄还具有负性传导、负 
14 心率等作用=洋地黄对左心瓣膜反流、心内膜弹力纤维增生症、扩张型心肌病和某些先天性 
心脏病等所致的充血性心力衰竭均有效。尤其是对合并心率增快，房扑、房颤者更有效。对贫血、 
心肌炎引起者疗效较差。 

小儿时期常用的洋地黄制剂为地高辛 （digrain), 可口服和静脉注射，作用间较快，排泄 
亦较迅速，因此剂量容易调1'|,药物中毒时处理也比较容易地高 f 哦剂| |胀吸收皋更离。早 
PJW 雜地黄比足月儿敏感，后者又比婴儿敏感婴儿的心_效浓度为2〜 4n S Anl, 大年龄儿童为 
I~ 2 ng/ m l。 由于洋地黄的剂量和疗效的关系受到多种因素的影响，所以洋地黄的剂量要个体化。 
常用剂量和用法见表 13-U 




(1) 洋地 黄化： 如病情较道或不能口服者,可选用毛花苷丙或地高辛静脉注射，首次给洋地黄 
化总 M 的1/2,余 w 分2次，每隔4〜6小时给予.多数患儿可于8~12小时内达到洋地 黄化; 能口服 
的患者开始给 予1 I服地高+，首次给洋地黄化总量的1/3或1/2,余量分2次，每隔6 〜 8小时给予。 

(2) 维持洋地敌 化后 12 小时可开始给予维持量。维持盘的疗程视病情而 定:急 性肾炎 
合并心力衰竭往用维持 跹或 仅滞短期 应用; 短期难以去除病因者，如心内膜弹力纤维 
增生症或风湿性心瓣膜病等，则;、V:注意随患儿体重增长及时调整剂量，以维持小儿血清地高辛 
的有效浓度。 

(3) 使用洋地故的注意事项 ：用 药前应了解患儿在2~3周内的洋地黄使用情况，以防药物过 
量引起中毒：各种病 N 引起的心肌炎患儿对洋地黄耐受性差，一般按常规剂量减去1/3,且饱和 
时间不宜过快。未成熟儿和 <2周的新生儿因肝肾功能尚不完善，易引起中毒，洋地黄化剂量应 
偏小，可按婴 JL 剂 M 减少1/3〜1/2。钙剂对洋地黄有协同作用，故用洋地黄类药物时应避免用钙 
剂。此外，低血钾吋促使洋地 黄中毒 ，应予注意。 

(4) 洋地 黄毒性反位： 心力衰竭越重、心功能越差者，其治疗量和中毒量越接近，故易发生中 
毒。肝肾功能障碍、电解质紊乱、低钾、高钙、心肌炎和大剂量利尿之后的患儿均易发生洋地黄 
中毒。小儿洋地黄中趣最常见的表现为心律失常，如房室传导阻滞、室性期前收缩和阵发性心 
动过 速等; 其次为恶心、呕吐等胃肠道 症状; 神经系统症状，如嗜睡、头晕、色视等较少见。 

洋地黄中毒时疢、’/•.即停用洋地黄和利尿剂，同时补充钾盐。小剂量钾盐能控制洋地黄引起 
的室性期前收缩和阵发性心动过速。轻者每日用氯化钾 0.075~0.1g/kg， 分次 口服; 严重者每小 
时 0.03~0.04g/kg 静脉滴注，总 M 不超过 0.15g/kg， 滴注时用10%葡萄糖稀释成0.3%浓度。肾功 
能不全和合并房室传导阻滞时忌静脉给钾。钾盐治疗无效或并发其他心律失常时的治疗参见 
本章第八节。 

3. 利尿剂钠水潴留为心力衰竭的一个重要病理生理改变，故合理应用利尿剂为治疗心力 
衰竭的一项重要措施.当使用洋地黄类药物而心力衰竭仍未完全控制，或伴有显著水肿者，宜 
加用利尿剂（丧 13-2) 吋急性心力衰竭或肺水肿者可选用快速强效利尿剂，如呋塞米或依他尼 
酸，其作用快时强，"了排出较多的 Na + , 而 K+ 的损失相对较少。慢性心力衰竭一般联合使用噻嗪 
类与保钾利尿剂，并采用间歇疗法维持治疗，防止电解质紊乱。 


表 13-2 各种利尿剂的临床应用 

药名 剂量和方法 作用时间 并发症及注意事项作用强弱 

誠剂 


静脉注射:每次1 mg/kg, 
稀释成 2mg/ml,5 〜 10分 
钟缓推，必要时8~12小 
时可重复。口服 :2~3mg/ 
(1^「1)，分2〜3次 


静脉注射后15分 
钟 ，口服 30分钟 
开始起作用。 N2 
小时为利尿高峰 


可弓 | 起脱水、低血 
钾、碱中毒。肾衰竭 
者用依他尼酸有耳 
聋危险，婴儿慎用 





保钾利尿剂 

螺内酯 20mg/ 粒 口服： l~2mg(kg.d), 分8~12小时开始,3~4 
2~3次 小时达高峰，持续 

2~3天 

氨苯蝶啶 50mg/ 口服 2~4mg/(kg_cl), 分 1小时开始，4~6小 

片 2~3次 时达高峰，持续12 

___ _ 


有保血钾、保血瓴 
作用，和噻嗪类联 
用可增强疗效 


4. 血管扩张剂近年来应用血管扩张剂治疗顽固性心力衰竭取得一定疗效。小动脉的扩 
张使心脏后负荷降低，从而可能增加心排血量，同时静脉的扩张使前负荷降低，心室充盈压下 
降，肺充血的症状亦可能得到缓解，对左心室舒张压增高的患者更为适用。 

(1) 血管紧张素转换酶抑制剂 :血管 紧张素转换酶抑制剂通过抑制血管紧张素转换酶，减少 
循=中血管紧张素 n 的浓度来发挥效应。国际大规模多中心随机对照临床试验证明，该药能有 
=缓解心力衰竭的临床症状，改善左心室的收缩功能，防止心肌重构，逆转心室肥厚，降低心力 
衰竭患者的死亡率。依那普利(苯脂丙脯酸)剂量为每日 0.05 〜 O.lmg/kg，一 次口服。 

(2) 硝 普钠: 硝普钠能释放 NO, 使 cGMP 升高而松弛血管平滑肌，扩张小动脉、静脉的血管 
平滑肌，作用强、起效快、持续时间短。硝普钠对急性心力衰竭（尤其是急性左心衰竭、肺水肿） 
伴周，血管阻力明显增加者效果显著。在治疗体外循环心脏手术后的低心排综合征时联合多 
巴胺效果更佳。应在动脉压力监护下进行。 

(3) 酌妥拉明(苄胺唑啉 ):a 受体阻滞剂，以扩张小动脉为主，兼有扩张静脉的作用。 

5. 其他药物治疗心力衰竭伴有血压下降时可应用多巴胺，这有助于增加心排血量，提高 
血压而心率不—定明显增快。 


(桂永浩） 






第十四章泌尿系统疾病 


第一节儿童泌尿系统解剖生理特点 


㈠ «a,t 

儿童年龄越小，肾脏相对越重.新生儿两肾重 fl 约为体重的1/125.而成人两 m _ m + 约为体 
重的1/220。婴儿肾脏位置较低，其下极可低至髂潘以下第4腰椎水平 .2 岁以后始达游崎以上： 
右肾位置稍低于左肾： 2岁 以内健 康儿童 腹部触 诊时容易扪及肾脏婴儿贤脏表面呈分叶状， 
至2~4岁时，分叶完全消失 = 

(二) 输尿管 

婴幼儿输尿管长而弯曲，管壁肌肉和弹力纤维发育不良.容易受压及扭曲而导致梗阻，发生 
尿潴留而诱发感染。 

㈢膀耽 

婴儿膀胱位置比年长1高，尿液充盈时.膀胱顶部常在耻骨联合之匕顶人腹腔而容易触 
到,随年龄增长逐渐下降至盆腔内。 

㈣尿道 

新生女婴尿道长仅1 邮 (性成熟期择 P 暴露又接近肛门，聲受雕菌舊藥。男婴尿 
道虽较长，但常有包茎和.包皮过长,尿垢积聚时也易引起上行性细菌感染- 

:、 屯邶特 点 

肾脏有许多重要功能:①排泄功能:排出体内代谢终末产物.如有机酸 UWiHT •体 

^■'11-. ； , I, 1 JU1 ‘一 M" J y '|L < \ A< T Jik I 

细胞生成素、肾索.前列 rfidhUt 卞押活动. ivff 通过肾小球滤过和肾小管《吸收、 
分泌及排*儿童肾脏虽 W . 备部分成人肾的功能,但其发育是由未成熟逐渐朽向成熟在胎 
单位数量（每肾85万 -100«+Bi«A 承乎*«逢转 ■薄賴 2轉鱗-麵节 
能力较弱 ，5': 备能力起.一 般至 1-2 岁时方接近成人水平 •- 

(一）胎儿肾功能 

胎 i 矛;12周末，由手迸曲小管刷状缘的分化及小管 h 皮细胞开始转 ，匕 能形成 W 液 -- 但 
此时主要通过胎盘来完成机体的排泄和调节内环境稳定.故尤肾的胎儿仍可存活和发 ff , 



2000;and Garcia-Nifito V ,Santos F.Orupo aula niedica.Madrid：Aula Medioa,2000,15-26. 

(三） 肾小管重吸收及排泄功能 

新生儿期在葡萄糖肾阈、排钠能力、醛固酮分泌等方面都有其特点，详见第七章。 

(四） 浓缩和稀释功能 

新生儿及幼婴由于髓袢短、尿素形成量少(婴儿蛋白合成代谢旺盛）以及抗利尿激素分泌 
不足，使浓缩尿液功能不足，在应激状态下保留水分的能力低于年长儿和成人。婴儿每由尿 
中排出 lmmol 溶质时，需水分I. 4 〜 2 .4ml, 成人仅需 0.7ml。 脱水时幼婴尿渗透压最高不超过 
700mmol/L， 而成人可达 1400mmol/L， 故人量不足时易发生脱水，甚至诱发急性肾功能不全 2 新 
生儿及幼婴尿稀释功能接近成人，可将尿稀释至 40mmol/L, 但因 GFR 较低，大量水负荷或输液 
过快时易出现水肿。 

(五） 酸碱平衡 

新生儿及婴幼儿时期易发生酸中瘅，主要原因有:①肾保留 HC0 ; 的能力差，碳酸氢盐的肾 
阈低，仅为19〜 22mmol/L; ②泌 NH; 和 H + 的能 力低; ③尿中?1_酸盐量少，故排出可滴定酸的能 
力受限。 

(六） 肾脏的内分泌功能 

新生儿的肾脏已具有内分泌功能，其血浆肾素、血管紧张索和醛固酮均等于或高于成人，生 
后数周内逐渐降低.新生儿肾血流 M 低，因而前列腺索合成速率较低。由于胎儿血氧分压较低， 
故胚肾合成促红细胞生成素较多，生后随密血氧分压的增高，促红细胞生成素合成减少。婴儿 
血清 l，25-(OH) 2 D、 水平高于儿童期 

(七） 儿童排尿及尿液特点 

1 . 排尿次数93%的新生儿在生后24小时内排尿,99%在48小时内排尿。生后头几天内， 
因摄入遍:少，每 U1 排轵仅 4 〜 5 次； 1周后因新陈代谢旺盛，进水•量较多而膀胱容量小，排尿突增至 
每曰20~25 次； 1岁时每 H 排尿I 5 〜16次，至学龄前和学龄期每日6~7次。 

2_排尿控制正常排尿机制在婴儿期由脊髓反射完成,以后由脑干-大脑皮质控制，至3 
^已能控制排尿，在I. 5 〜3岁之间，儿童主要通过控制尿道外括约肌和会阴肌控制排尿，若3岁 
后仍保持这种排味机制，不能控制膀胱逼尿肌收缩，则出现不稳定膀胱，表现为白天尿频、尿急， 
偶然尿失禁和夜间遗敁 




3. 每日尿量儿童尿量个体差异较大，新生儿生后48小时正常尿量一般每小时为1~ 
3ml/kg，2 天内平均尿量为30〜 60ml/d，3~10 天为 100~300ml/d， ~2个月为 25 0〜 4 00ml/d，~l 岁 
为 400~500ml/d，~3 岁为500〜 600ml/d,~5 岁为600〜 700ml/d， 〜 8岁为 60CM000ml/d ，〜 14岁为 
800~1400ml/d,>14 岁为 10(XM600mlAl。 若新生儿尿量每小时 <1.0ml/kg 为少尿，每小时 <0.5ml/kg 
为无尿。学龄儿童每日排尿量少于 400ml， 学龄前儿童少于 300ml, 婴幼儿少于 200ml 时为 少尿； 
每日尿量少于 50ml 为无尿。 

4. 尿的性质 

(1) 尿色: 生后头2 〜 3天尿色深，稍混浊，放置后有红褐色沉淀，此为职酸盐结晶。数日后尿 
色变淡。正常婴幼儿尿液淡黄透明，但在寒冷季节放置后可有盐类结晶析出而变混浊，尿酸盐 
加热后、磷酸盐加酸后可溶解，尿液变清，可与脓尿或乳糜尿鉴别 

(2) 酸 碱度： 生后头几天因尿内含尿酸盐多而呈强酸性，以后接近中性或弱酸性， pH 多 
为5~7。 

(3) 尿渗透压和尿比 重:新 生儿尿渗透压平均为 240mmol/L， 尿比II为1.006~ 1.008,随年龄 
增长逐渐 增高; 婴儿尿渗透压为 50~600 m mol/L， 1岁后接近成人 水平; 儿童通常为500〜 800mmol/L， 
尿比重范围为1.003~1.030,通常为 1.011 〜1.025。 

(4) 尿 蛋白： 正常儿童尿中仅含微量蛋白，通常 <100mg/( m 2 *2 4 h)， 定性为阴性，随意尿的尿 
蛋白 （mgMl) /尿肌酐 （mg/dl) 矣0.2。若尿蛋白含量 >150mg/(l 或 >4mg/(m 2 *h) 或 >100ni g /L、 定性 
检查阳性均为异常。尿蛋白主要来自血浆蛋白，2/3为白蛋白，其余为 Tamm-Horsfall 蛋白和球 
蛋白等。 

(5) 尿细胞和管型 :正常 新鲜尿液离心后沉渣显微镜下检查，红细胞 <3个 /HP, 白细胞 <5 
个 /HP， 偶见透明管型。12小时尿细胞计数 （Addis count): 红细胞 <50万、白细胞<100万、管型 
<5000个为正常。 


第二节儿童肾小球疾病的临床分类 

中华医学会儿科学会肾脏病学组于2000年11月对1981年修订的关于儿童肾小球疾病临 
床分类进行了再次修订， 如下： 

、原发性肾小球疾病 （primary glomerular diseases) 

1 . 肾小球肾炎 （glomerulonephritis) 

(1) 急性肾小球肾炎 Ufute glomerulonephritis, AON): 可 分为： ①急性链球菌感染后肾小球 
肾炎 (acute poststreptococcal glomerulonephritis , APSGN); ②非链球菌感染后肾小球肾炎 +( non - 
poststreptococcal glomerulonephritis)； 

(2) 急进性肾小球肾炎 （rapidly progressive glomerulon 叩 hdtis.RPGN): 起病急，进行性肾功能 
减退._若缺乏积极有效的治疗措施，预后严重。 

(3) 慢性肾小球肾炎 （rhronk glomerulonephritis): 病程超过3个月不能恢复者。 

2. 肾病综合征 （nephrotic syndrome,NS) 

(1) 原发性 NS 可依临床表现分为单纯型肾病 (simple type NS) 和肾炎型肾病 (nephritic _ NS)。 
凡具有以下4项之一或多项者属于肾炎型肾 病:① 2周内分别3次以 j: ••离心尿检查红细 

胞多10个 /HPF， 并证实为肾小球源性血尿者;②反复或持续高血压（学龄儿童》1 30/90 酬取. 
学龄前儿童多 120/80mmHg;lmmHg=0.133kPa)， 并除外糖皮质激素等原因所致;③肾功能不全， 
并利^除由于血容撤不足等 所致; ④持续低补体血症。 

(2) 按糖皮质激素反应分为 :①激 素敏感型肾病（咖 mM-responsive NS): 以泼尼松足量 [ 2mg/ 




(kg_d) 或 SOmgMnV^l)] 治疗姿 8 周尿蛋白转阴。②激素耐药型肾病 （stereid-resistant NS)： 以泼 
尼松足量治疗 >8周尿蛋内仍呈阳性。③激素依赖型肾病 (steroid-dependent NS): 对激素敏感， 
但连续2次减盘或停药2周内复发 c ④肾病复发与频复发 (relapse and frequently relapse): 复发 
(relapse) 是指连续 3 天，尿蛋内由阴性转为（+ ++ )或（++++)，或24小时尿蛋白定量多 50mg/kg 或 
尿蛋囱/肌酐 （mg/mg) 多 2.0; 频复发 （frequently relap Se ，FR) 是指肾病病程中半年内复发英2次， 
或1年内复发多3次- 

3. 孤立性血尿或蛋白尿 （isolated hematuria or proteinuria) 指仅有血尿或蛋白尿，而无其他 
临床症状、实验室检査改变及肾功能改变= 

(1) 孤立性血尿 （isolated hematuria): 指肾小球源性血尿，分为持续性和再发性。 

(2) 孤立性蛋 广1 浓 （isolated proteinuria)： 分为体位性和非体位性。 

4. 其他类型如 I g A 肾病，耑要免疫病理诊断。 

: 、继发性贤小球疾病 (secondary glomerular disease) 

1. 紫癜性肾炎 （purpura nephritis) 

2. 狼疮性肾炎 （lupus nephritis) 

3. 乙肝病權相关性肾炎 （HBV-associated glomerulonephritis) 

4. 其他毒物、药物中毒或其他全身性疾患所致的肾炎及相关性肾炎。 

: - 、遗 f $ 性贤 , J 、球疾病 （hereditary glomerular disease) 

1 . 先天性肾病综合征 （congenital nephrotic syndrome) 指生后3个月内发病，临床表现符合 
肾病综合征，除外继发因素所致者（如 TORCH 感染或先天性梅毒等)， 分为： 

(1) 遗 传性： 芬兰型，法国型（弥漫性系膜硬化)。 

(2) 原 发性： 指生后早期发生的原发性肾病综合征。 

2. 遗传性进行性肾炎 （Alpm •〖综合征)。 

3. 家族性良性血尿（薄基膜肾病)。 

4. 其他如甲-膜综合征等。 

第三节急性肾小球肾炎 

急性肾小球肾炎（简称急性肾炎)，是指一组病因不一，临床表现为急性起病，多有前驱感染， 
以血尿为主，伴不同程度蛋白尿，可有水肿、高血压，或肾功能不全等特点的肾小球疾病，1982 
年全国105所医院的调查结果为急性肾炎患儿占同期泌尿系统疾病的 53 . 7% 。本病多见于儿童 
和青少年，以5~ 14岁多见，小于2岁少见，男女之比为2:1。 

急性肾炎可分为急性链球菌感染后肾小球肾炎和非链球菌感染后肾小球肾炎，本节描述的 
急性肾炎主要是指前者 ； 

【病因】 

大多数属 A 组 p 溶血性链球菌急性感染后’引起的免疫复合物性肾小球肾炎。溶血性链球 
菌感染后，肾炎的发生率一般在0%~20%。1982年全国105所医院儿科泌尿系统疾病住院患者 
调査，急性肾炎患儿抗 ‘‘ff’ 升高者占61.2%。我国各地区均以上呼吸道感染或扁桃体炎最常见， 
占51%,脓皮病或皮肤感染次之，占25.8%。 

除 A 组 (3 溶血性链球菌之外，其他细菌，如草绿色链球菌、肺炎球菌、金黄色葡萄球菌、伤 
寒杆菌、流感嗜血杆菌等;病毒，如柯萨奇病毒 B4 型、 ECHO 病毒9型、麻疹病毒、腮腺炎病毒、 
乙型肝炎病毒细胞病毒、 EB 病毒、流感病毒等;还有疟原虫、肺炎支原体、白念珠菌、丝虫、钩 



虫、血吸虫、弓形虫、梅毒螺旋体、钩端螺旋体等也可导致急性肾炎。 

【发病机制】 

主要与 A 组溶血性链球菌中的致肾炎菌株感染有关，所有致肾炎菌株均有共同的致肾炎抗 
原性，包括菌壁上的 M 蛋白内链球菌素 （endostreptocin) 和“肾炎菌株协同蛋白” （nephritis strain 
associated protein , NSAP) 0 主要发病机制为抗原抗体免疫复合物引起肾小球毛细血管炎症病变， 
包括循环免疫复合物和原位免疫复合物形成学说。此外，某些链球菌株可通过神经氨酸苷酶 
的作用或其产物，如某些菌株产生的唾液酸酶，与机体的免疫球蛋 A (IgG) 结合，改变其免疫 
原性，产生自身抗体和免疫复合物而致病。另有人认为，链球菌抗原与肾小球-基膜糖蛋白间 
具有交叉抗原性，可使少数病例呈现抗肾抗体型肾炎。急性链球菌感染后肾炎的发病机制见 







检査可见内皮细胞胞浆肿胀， M 连拱状改变，使内皮孔消失。电子致密物在上皮细胞下沉积，呈 
散在的圆顶状驼峰样分布基膜冇局部裂隙或中断。免疫荧光检査在急性期可见弥漫一致性 
纤细或粗颗粒状的 Ig(;、（3 和备解素沉积.主要分布于肾小球毛细血管袢和系膜区，也可见到 
IgM 和 IgA 沉积系膜区或肾小球煺腔内可见纤维蛋白原和纤维蛋白沉积。 

[ 临床表现】 

急性肾炎临床表现轻1悬殊，轻者全无临床症状.仅见镜下血尿，重者可呈急进性过程，短 
期内出现肾功能不全 

1. 前驱感染 鴨 的病奶仃链球菡的前驱感染.以呼吸道及皮肤感染为主。在前驱感染 
后经卜 3周无症状的间歇期而急性起病：咽炎为诱因者病前6~12天(平均10天）多有发热、颈 
淋巴结肿大及咽部渗出。皮肤感染见于病前14~28天(平均20天)。 

2. 典型表现急性期常布全身不适、乏力、食欲不振、发热、头痛、头晕、咳嗽、气急、恶心、口区 
吐、腹痛及與出血等 •• 

(1) 水肿 ：7(K/r 的病例柯水肿，一般仅累及眼睑及颜面部，重者2~3天遍及全身，呈非凹陷性 e 

(2) 血尿〜70%的 病例饤 肉眼血尿，一般周后转为显微镜下血尿： 

(3) 蛋内尿 ：程度 不等：冇20%可达肾病水平。蛋白尿患者病理上常呈严重系膜增生。 

(4) 高血压：30%〜80%的病冽有血压增高。 

(5) 尿 iit 减 少：肉 眼血职严觅者可伴有尿址减少 ； 

3. 严重表现少数患儿在疾病早期 (2 周内 ） 可出现下列严重 症状： 

(1) 严重循环 充血： 常发生在起病1周内，由于水钠潴留、血浆容量增加而出现循环充血 C 
当肾炎患儿出现呼吸急促和肺部有湿啰音时，应瞥惕循环充血的可能性，严重者可出现呼吸困 
难、端坐呼吸、颈静脉怒张、频咳、咳粉红色泡沫痰、两肺满布湿啰音、心脏扩大，甚至岀现奔马 
律、肝肿大而硬、水肿加剧。少数可突然发生，病情急剧恶化。 

(2) 高血乐脑病 ：巾于 脑血管痉挛，异致缺血、缺氧、血管渗透性增高而发生脑水肿。也有人 
认为是由脑血管扩张所致。常发生在疾病早期，血压可达 150~160mmHgA00~110mmHg 以上。 
年长儿会主诉剧烈头痛、呕吐、复视或一过性失明，严重者突然出现惊厥、昏迷。 

(3) 急性肾功能不全 ：常发 生于疾病初期，出现尿少、尿闭等症状，引起暂时性氮质血症、电 
解质紊乱和代谢性酸中毒，一般持续3~5日，不超过10天。 

4. 非典型表现 

(1) 无症状性急性 肾炎： 为亚临床病例，患儿仅有显微镜下血尿或仅有血清 C3 降低而无其 
他临床表现 

(2) 肾外症状性急性 肾炎： 有的患儿水肿、高血压明显，甚至有严重循环充血及高血压脑病， 
但尿改变轻微或冰常规检俺 U-: 常，可冇链球菌前驱感染和血淸 C3 水平明显降低 3 

(3) 以肾病 综合证 为表现的急性 肾炎： 少数患儿以急性肾炎起病，但水肿和蛋甶尿突出.伴 
低白蛋内血症和髙胆阆醇血症，临床表现似 肾病综 合征： 

【实验室检查】 

尿蛋 n 可在+~ +++ 之间 ，ii 勺血尿的程度相平行，尿液显微镜下检查除多少不等的红细胞 
夕卜，可有透明、颗粒或灯细胞管型，疾病平期可见较多的白细胞和上皮细胞，并非感染。外周血 
n 细胞 . \k iVJ， 如叫戈 hhj• K:uHiii 么 （u w、： fH/ 
力 l] ， 10-14 X- 开始升卨， 3 〜 5 阓时达高峰，3~6个月后恢复正常。咽炎后 APSGN 者抗双磷酸吡啶 
核评酸酶 （ADPNasH 滴度升高皮肤感染后 APSGN # ASO 升高不多,而抗脱氧核糖核酸酶 B 
( DNAase-B) 和杭透明质酸酶 (HAase) 滴度升高。80%〜90%的患者血清 C3 下降，至第8周94% 
的患者恢复 iK 常明显少成时血职索 M 和肌酐可升高、、肾小管功能正常。持续少尿、无尿者. 
血肌酐升高，内牛.肌酐清除率降低，尿浓缩功能也受损。 








【诊断和鉴别诊断】 

根据前期链球菌感染史，急性起病，具备血尿、蛋白尿、水肿及高血压等特点，急性期血清 
ASO 滴度升高， C3 浓度降低，则可临床诊断急性肾炎，进一步诊断 APSGN 多不困难。肾穿刺活 
体组织检查只在考虑有急进性肾炎或临床、实验室检査不典型或病情迁延者才进行以确定诊 
断。急性肾炎必须注意和以下疾病 鉴别： 

1. 其他病原体感染后的肾小球肾炎多种病原体可引起急性肾炎，可从原发感染灶及各自 
临床特点相区别。 

2. IgA 肾病以血尿为主要症状，表现为反复发作性肉眼血尿，多在上呼吸道感染后24〜48 
小时岀现血尿，多无水肿、高血压，血清 C3 正常。确诊靠肾活体组织免疫病理检査。 

3. 慢性肾华急性发作既往肾炎史不详，无明显前期感染，除有肾炎症状外，常有贫血、肾 
功能异常、低比重尿或固定低比重尿，尿改变以蛋白增多为主。 

4. 原发性肾病综合征具有肾病综合征表现的急性肾炎需与原发性肾病综合征鉴别。若 
患儿呈急性起病，有明确的链球菌感染的证据，血清 C3 降低，肾活体组织检查病理为毛细血管 
内增生性肾炎者有助于急性肾炎的诊断。 

5. 其他还应与急进性肾炎或其他系统性疾病引起的肾炎，如紫癜性肾炎、狼疮性肾炎等 
相鉴别。 

【治疗】 

本病无特异治疗。 

1. 休息急性期需卧床2〜3周，直到肉眼血尿消失，水肿减退，血压正常，即可下床进行轻 
微活动。血沉正常可上学，但应避免重体力活动。尿检完全正常后方可恢复体力活动。 

2. 饮食以低盐饮食为好 [<lg/d， 或 < 6 0mg/(kg_d)]， 严重水肿或高血压者需无盐饮食。水 
分一般不限。有氮质血症者应限蛋白，可给优质动物蛋白 0.5g/(kg-d) o 

3. 抗感染有感染灶时用青霉素10〜I 4 天。 

4. 对症治疗 

(1) 利 尿:经 控制水、盐入量后仍水肿、少尿者可用氢氯噻嗪 l~2mg/(kg.dX 分2 〜 3次口服。 
无效时需用呋塞米，口服剂量为 2~5mg/(kg‘d)， 注射剂量为每次 l~2mg/kg, 每日1〜2次，静脉注 
射剂量过大时可有一过性耳聋。 

(2) 降血 压:凡 经休息，控制水、盐摄入，利尿而血压仍高者均应给予降压药。①硝苯 地平： 
系钙拮抗剂，开始剂量为 0.25 mg /(kg_d)， 最大剂量为 lmg/(kg_d)， 分3次 口服; ②卡托普利 :系血 
管紧张素转换酶抑制剂，初始剂量为 0.3 〜 0.5mg/(kg‘d)， 最大剂量为5 〜 6mg/(kg_d)， 分3次口服， 
与硝苯地平交替使用降压效果更佳。 

5. 严重循环充血的治疗 

(1) 纠正水钠潴留，恢复正常血容量，可使用呋塞米注射。 

(2) 表现有肺水肿者除一般对症治疗外，可加用硝普钠，5〜 20 mg 加入5%葡萄糖液 100ml 
中，以1叫/ (kg-min) 速度静脉滴注，用药时严密监测血压，随时调节药液滴速,每分钟不宜超过 
8fxg/kg， 以防发生低血压。滴注时针筒、输液管等须用黑纸覆盖，以免药物遇光分解。 

(3) 对难治病例可采用连续血液净化治疗或透析治疗 c 

6. 高血压脑病的治疗原则为选用降血压效力强而迅速的药物。首选硝普钠，用法同上、. 
有惊厥者应及时止痉。 

7. 急性肾衰竭的治疗见本章第九节。 



第四节肾病综合征 


肾病综合征 （nephrotic* syndrome,NS) 是一组由多种原因引起的肾小球基底膜通透性增加， 
导致血浆内大 M •蛋广1质从尿中丢失的临床综合征。临床有以下4大特 点:① 大量蛋 白尿; ②低 
白蛋白血症;③高脂 血症; ④明显水肿。以上第①、②两项为必备条件。 

肾病综合征在儿廬肾脏疾病中发病率仅次于急性肾炎。1982年我国的调査结果显示肾病 
综合征占同期住院泌尿系疾病患儿的21%。男女比例为 3.7: 1。发病年龄多为学龄前儿童，3 〜 5 
岁为发病高峰 e 肾病综合征按病因可分为原发性、继发性和先天性3种类型。本节主要叙述原 
发性肾病综合征 （primary nephrotic syndrome,PNS)， 约占儿童时期肾病综合征总数的90%。 

【病因和发病机制 i 

病因及发病机制 g 前尚不明确。 

1. 肾小球毛细血管壁结构或电荷的变化可导致蛋白尿。实验动物模型及人类肾病研究发 
现，微小病变时肾小球滤过膜阴离子丢失增多，导致静电屏障破坏，使大量带负电荷的中分子血 
浆白蛋白滤出，形成高选择性蛋 白尿; 也可因分子滤过屏障损伤，尿中丢失多种大中分子蛋白， 
形成低选择性蛋白尿。 

2. 非微小病变型常见免疫球蛋白和(或)补体成分肾内沉积，局部免疫病理过程可损伤滤过 
膜正常屏障作用而发生蛋白尿。 

3. 微小病变塑肾小球未见以上沉积，其滤过膜静电屏障损伤原因可能与细胞免疫失调 
有关。 

4. 患者外周血淋巴细胞培养上清液经尾静脉注射可致小鼠发生大量蛋白尿和肾病综合征 
的病理改变，表明 T 淋巴细胞异常参与本病的发病。 

肾病综合征的发病具有遗传基础。国内报道，糖皮质激素敏感肾病综合征患儿 HLA-DR7 
抗原频率高达38%，频复发肾病综合征患儿则与 HLA-DR9 相关。另外，肾病综合征还有家族性 
表现，包括同胞患病现象。流行病学调查发现，黑人患肾病综合征的症状表现重，对糖皮质激素 
反应差，提示肾病综合征发病与人种及环境有关。 

【病理生理】 

基本病变是肾小球通透性增加，导致蛋白尿，而低蛋白血症、水肿和高胆固醇血症是继发的 
病理生理改变。 

1. 低蛋白血症血浆蛋白由尿中大蛰丢失和从肾小球滤出后被肾小管吸收分解是造成肾 
病综合征低蛋白血症的主要 原因; 肝脏合成蛋白的速度和蛋白分解代谢率的改变也使血浆蛋甶 
降低。患儿胃肠道也可有少量蛋白丢失，但非低蛋白血症的主要原因。 

2. 高脂血症患儿血清总胆固醇、甘油三酯和低密度、极低密度脂蛋白增高,其主要机制是 
低蛋白血症促进肝脏合成脂蛋内增加，其中的大分子脂蛋白难以从肾脏排出而蓄积于体内，导 
致了高脂血症。血中胆间醇和低密度脂蛋白，尤其是(^脂蛋白持续升高，而高密度脂蛋白却正 
常或降低，促进了动脉硬化的 形成; 持续高脂血症，脂质从肾小球滤出，可导致肾小球硬化和肾 
间质纤维化。 

3. 水肿水肿的发生与下列因素 有关: ①低蛋白血症降低血浆胶体渗透压，当血浆甶蛋白 
低于 25g/L 时，液体将在间质区 滞留; 低于 15g/L 则可有腹腔积液或胸腔积液 形成; ②血浆胶体 
渗透压降低，使血容量减少,刺激了渗透压和容量感受器，促使抗利尿激素和肾素-血管紧张素- 




醛固酮分泌、心钠素减少，最终使远端肾小管钠、水吸收增加,导致钠水 潴留； ③低血容遨使 
神经兴奋性增高，近端肾小管 Na+ 吸收 增加; ④某些肾内因子改变了肾小管管周体液平潮 
使近曲小管 Na + 吸收增加。 

4. 其他患儿体液免疫功能降低与血清 IgG 和补体系统 B、D 因子从城中大毡丢失有 
也与 t 淋巴细胞抑制 b 淋巴细胞 igG 合成转换有关。抗凝血酶 m 丢失， ffnw 、 v 、 vn 因子 
蛋白原增多，使患儿处于高凝状态。由于钙结合蛋白降低，血清结合钙可以 降低； 当 25-(° H)D 3 
结合蛋白同时丢失时，使游离钙也降低。另一些结合蛋内降低,可使结合型叩状腺索 （ t 3 、m 
清铁、锌和铜等微董元素降低，转铁蛋白减少则可发生小细胞低色索性贫血 .. 

【病理】 

原发性肾病综合征可见于各种病理类型。根据国际儿童肾脏病研究组 （ 1979年）对 521 _ 
儿童原发性肾病综合征的病理观察有以下类 型:微 小病变(76.4%)»灶性节段性肾小球硬化 
(6.9%)、膜性增生性肾小球肾炎(7.5%)、单纯系膜增生(2.3%)、增生性肾小球肾炎（2.3%)、胃#性 
球性硬化（1.7%)、膜性肾病(1.5%)、其他(I. 4 %)。儿童肾病综合征最主要的病理变化是微小病 
变型。 


水肿最常见，开始见于眼睑，以后逐渐遍及全身，呈凹陷性，严雷者可有腹腔积液或胸腔= 
液： 一般起病隐匿，常无明显诱因。大约30%有病 襟感染 或细菌感染发病史， 7 0%肾病眞发与 
窍毒感染有关。常伴有尿量减少，颜色变深，无并发症的患者无肉眼血尿，而短暂的镜下血尿^ 
于大约15%的患者。大多数血压正常，但轻度高血压也见于约15%的患者，严重的高血$通 

吊不支持微小病变型肾病综合征的诊断。约30%的病例因血容 M 减少而出现短暂的肌軒清除 

率下降，一般肾功能正常，急性肾衰竭少见。部分病例晚期可有肾小管功能障碍，出现低血憐性 
佝偻病、肾性糖尿、氨基酸尿和酸中毒等= 

【并发症】 代人 

1. 感染肾病患儿极易罹患各种感染。常见为呼吸道、皮肤、泌尿道感染和原发性腹 &火 

等，其中尤以上呼吸道感染最多见，占 50% 以上。呼吸道感染中病毒感染常见。细菌感染中以 
肺炎链球菌为主，结核分枝杆菌感染亦应引起重视。另外，肾病患儿的医院内感染不容忽视，以 
呼吸道感染和泌尿道感染最多见，致病菌以条件致病菌为主= / 

2. 电解质紊乱和低血容量常见的电解质紊乱有低钠、低钾及低钟血症。患儿不恰当长■期 
禁用食盐或长期食用不含钠的食盐代用品、过多使用利尿剂以及感染、呕吐、腹泻等因素均可致 


现为突发腰痛、出现血尿或血趿那里 、少冰 ，遇:全友生肾滾 
床型遐多见 .. 除肾静脉血栓形成外，可出现 :①两 侧肢体7 
化，多见下肢深静脉血栓形成;②皮肤突发紫斑并迅速扩 
积液出现下肢疼痛伴足背动脉搏动消失等症状及体扯 
脉血栓形成是儿童肾病综合征并发的急症之一，如不及时 
⑦不明原因的咳嗽、咯血或呼吸困难而无肺部阳性体征时 








管型和卵岡脂肪小体 .. 

⑵蛋白定砧：24小时尿蛋白定量检查 >50mg/(kg_rf) 为肾病范围的蛋白尿。尿蛋白/尿肌 
酐 （mg/mg), 正常儿廬 h 限为 0.2, 肾病时常达这3.0。 

2. 血清蛋白、胆固醇和肾功能测定血清白蛋白浓度 <30g/L (或矣 25g/L) 可诊断为肾病综 
合征的低白蛋内血症 -- 由于肝脏合成增加, P 球蛋白浓度增高 ,IgG 降低 ,IgM、IgE 可增加。 
胆固醇 >5.7jjunoI/L 和甘油 二 :酯升高， LDL 和 VLDL 增高， HDL 多正常。 BUN、Cr 在肾炎性肾病 
综合征可升高，晚期可有肾小管功能损害。 

3. 血清补体测定微小病变型肾病综合征或单纯性肾病综合征患儿血清补体水平正常，肾 
炎性肾病综合征患儿补体水平可下降。 

4. 系统性疾病的血清学检查对新诊断的肾病患者需检测抗核抗体 (ANA)、 抗 -dsDNA 抗 
体 、Smith 抗体等。对具有血尿、补体减少并有临床表现的患者尤其重要。 

5. 高凝状态和血栓形成的检查多数原发性肾病患儿都存在不同程度的髙凝状态、血小板 
增多、血小板聚集率增力[I、血浆纤维蛋白原增加、尿纤维蛋白裂解产物 （ FD p) 增高。对疑及血桂 
形成者可行彩色多普勒 B 型超声检查以明确诊断，有条件者可行数字减影血管造影 （DSA)。 

6. 经皮肾穿刺组织病理学检查 IL ] 1 1 if , Lfi H I h r (， 

肾病综合征肾活体组织检查的 指征: ①对糖皮质激素治疗耐药或频繁复 发者; ②对临床或实验 
室证据支持肾炎性肾病或继发性肾病综合征者。 

[ 诊断和鉴别诊断】 

临床上根据有无血尿、高血压、氮质血症和低补体血症,将原发性肾病综合征分为单纯性和 
肾炎性背病综合征 （ 见第二节) 4 . 

原发性肾病综合征还需与继发于全身性疾病的肾病综合征鉴别。部分非典型链球菌感染 
后肾炎、系统性红斑狼疮性肾炎、过敏性紫癜性肾炎、乙型肝炎病毒相关性肾炎及药源性肾炎等 
均可有肾病综合征样表现。临床上须排除继发性肾病综合征后方可诊断为原发性肾病综合征。 
有条件的医疗单位应开展肾活体组织检査以确定病理诊断。 

【治疗】 

1. —般治疗 

⑴ 休 息：除 水肿显著或并发感染，或严重高血压外,一般不需卧床休息。病情缓解后逐渐 
增加活动量。 

⑵ 饮食： 著水肿和严重高血压时应短期限制水、钠摄人，病情缓解后不必继续限盐。活 
动期病例供盐 l~2g/ 山蛋 ft 质摄人 1.5~2g/(kg.d), 以高生物效价的动物蛋白 （乳 、鱼、蛋、禽、牛 
肉等）为宜。在应用糖皮质激素过程中每日应给予维生素 D400U 及适量钙剂。 

(3) 防治感染。 

(4) 利尿： 糖皮质激素耐药或未使用糖皮质激素而水肿较重伴尿少者可配合使用利尿剂， 
何3?密切观察出入水 It .体_8变化及电解®紊乱。 

( 5 ) 对家属的 教育： 应使父母及患儿很好地了解肾病的有关知识，积极配合随访和治疗 

2. 糖皮质激素 

( 1 ) 初治病例诊断确定 IfT 应尽 早选用泼尼松治疗。 

1 ' WVdXni 忪(按岈 Ah; 准体艰.以 W k i,!; 60mg/rt , . K- 4 


周 = 4 周后不管效果如何，均改为泼尼松 1.5mg/kg 隔日晨顿服，共4周，全疗程共8周，然后骤然 
停药 2 短程疗法易复发，国内少用。 

2) 心讼 大 V 60mg/， i l ： 

分次眼用=若4周内尿蛋白转阴，则自转阴后至少巩同2周方始减 M, 以后改为隔曰 2mg/kg# 
餐后顿 脓，继续用4周，以后每 2-4 周总坦•中敁 2.5-5mg, 直至淖药.灯〖V:必须达6个月 （ 中程疗 
法)：幵始治疗后4周尿蛋白未转阴者可继续服至尿蛋内阴转后2周 .一 般+超过8周= 

改为隔日 2mg/kg 早餐后顿服，继续用4周，以后每2 〜 4周减 M —次，紅至停药，疗程9个月（长 
程疗法) c 

(2) 复发和糖皮质激素依赖型肾病的其他激素 治疗： 

1) 调整糖皮质激素的剂盘和疗程 :糖皮 质激素治疗后或在减 M 过程中复发者，原则上再 4 欠 
恢复到初始疗效剂蛩或上一个疗效剂1：,或改隔日疗法为每日疗法，或将激索减 M 的速度’ 
疗程延长。同时注意査找患儿是否存在感染或影响糖皮质激素疗效的其他因索， 

2) 更换糖皮质激素 制剂: 对泼尼松疗效较差的病例，可换用其他糖皮质激索制剂， 

龙（阿赛松、康宁克通)等， 

3) 甲泼尼龙冲击 治疗: 慎用，宜根据肾脏病理改变选择。 

(3) 激素治疗的副 作用: 长期超生理剂量使用糖皮质激素可见以下副作用 :①代错彳素 乱:可 
出现明显的库欣貌、肌肉萎缩无力、伤口愈合不良、蛋白质营养不良、高血糖、尿糖、水钠滿留 '高 
血压、尿中失钾、高尿钙和骨质疏松。②消化性溃疡和精神欣快感、兴奋、失眠，甚至虽精神病、 
癫痫发 作等; 还可发生白内障、无菌性股骨头坏死、高凝状态、生长停滞等「③易发生感染或诱 
发结核灶活动。④急性肾上腺皮质功能不全、戒断综合征。 

3. 免疫抑制剂主要用于肾病综合征频繁复发，糖皮质激素依赖、耐药或出现严重副作用 
者。在小剂量糖皮质激素隔日使用的同时可选用下列免疫抑制剂。 

(1) 环磷酰胺 :一般 剂量为 2.0~ 2 . 5 mg/(kg.d)， 分3次口服，疗程8~12周，总量不超过 200、mg/ 
kgo 或用环磷酰胺冲击治疗，剂量为10 〜 l 2 mg/(kg.d)， 加人5%葡萄糖盐水 100~200ml 内静脉滴 
注1〜2小时，连续2•天为1疗程。用药日嘱多饮水，每2周重复1疗程，累积 M <150~200mg/kg o 
副作用有白细胞减少、秃发、肝功能损害、出血性膀胱炎等，少数可发生肺纤维化。注意远期性 
腺损害。病情需要者可小剂量、短疗程、间断用药，避免青春期前和青春期用药。 

(2) 其他免疫抑 制剂: 可根据患者需要选用苯丁酸氮芥、环孢素、硫唑嘌呤、麦考酿吗乙醋 

(霉酚酸酯)及雷公藤多苷片等。 ^ 

4. 抗凝及纤溶药物疗法由于肾病往往存在高凝状态和纤溶障碍，易并发血栓形成，需加 
用抗凝和溶栓治疗。 

(1) 肝素:剂量为 lmg/(kg ，加人10%葡萄糖液 5(M 00ml 中静脉滴注，每 W 1次， 2 ~ 4 周 
为1疗程：亦可选用低分子肝素：病情好转后改口服抗凝药维持治疗： 

(2) 尿激酶 :有直 接激活纤溶酶溶解血栓的作用：一般剂簠为3万〜6万 U/rl, 加入 |0% 渖 

獅 ㈣ 10()^20() ! mI I 」 .] 1 狀丨疗程:： 

(3) 口服抗凝 药:双 嘧达莫5 〜 10mg/Ug.d)， 分3次饭后服,6个月为I疗程。 

5. 免疫调节剂一般作为搪皮质激素的辅助治疗，适用于常伴感染、频篦发或糖皮质激尜 
依 赖者： 左旋咪唑 2.5mg/kg, 隔日用药，疗程6 个月： 副作用可有胃肠不适、流感样症状、皮梭、 

義 iw; 以 ㈣' 隨 . ( 

6. 血管紧张素转换酶抑制剂 （ ACEI ) 对改善肾小球局部血硭动力学、域少塚蛋 A 、延缓肾 
小球硬化有良好的作用：尤其适用于伴有髙血压的肾病综合征 •• 常用制利“ K •托普利(卿啊队 
依那普利 （ ena kpril)、 福辛普利 (fosinopril) 等。 

7. 中医药治疗肾病综合征属中医“水肿”、“阴水”、“虚劳”的范畴。可根据辨证施治原 




【预后】 

肾病综合征的预后转归与其病理变化和对糖皮质激素治疗的反应关系密切。微小病变型 
预后最好，局灶节段性肾小球硬化预后最差： 90%~95%的微小病变型患儿首次应用糖皮质激 
素有效。其中85%可有复发，复发在第1年比以后更常见。3~4年未复发者，其后有95%的机 
会不复发。微小病变型预后较好，但要注意严重感染或糖皮质激素的严重副作用=局灶节段性 
肾小球硬化者如对糖皮质激索敏感,则预后可改善 ： 

【附1】先天性肾病综合征 

先天性肾病综合征 （congenital nephritic syndrome) 通常指生后3个月内发病，临床表现符合 
肾病综合征，并除外继发所致者（如 TORCH 或先天性梅毒感染所致等)。其中包括典型的芬兰 
型肾病综合征、弥漫性系膜硬化 （DMS) 和生后早期发生的原发性肾病综合征。遗传性是 CNS 的 
主体，依据是否伴有其他系统疾病.可将其分为非综合征性 (mm-syndromic) 或单发型 （isolated) 
和综合征型 （syndromic)： 

【病因和发病机制】 

遗传性 CNS 的发病机制闫前较为明确，主要是由构成肾小球滤过屏障的重要分子基因突变 
或调节这些基因的转录因子突变引起 c 已报道的常见的 CNS 致病基因有 NPHS1、NPHS2、WT1、 
LAMB2、PLCE1 和 COQ2 等。 

【病理】 

CNS 的肾脏病理为非特异性，病理所见因病期早晚不同。本病患儿肾脏体积及重量是正 
常儿肾脏的 2 r 3 .倍，肾单位也明显增多。光镜下没有特异性的病变。生后1个月肾脏可出现 
皮质小管囊性改变和增生性肾脏 损害; 最终小囊中的上皮细胞扁平，刷状缘结构消失，小管萎 
缩=晚期可见终末期肾病病理改变。免疫荧光电镜检查一般无 Ig 和补体沉着。随疾病进展， 
在系膜区可有少量的 IgM 或 C 3 沉积。电镜示内皮细胞肿胀、足细胞足突广泛融合、基膜皱 
缩等。 

[ 临床表现] 

多数患儿生后3个月已表现出典型的肾病综合征。可有阳性家族史。芬兰型 CNS 患儿还 
有早产、窒息史和大胎盘(胎盘重量 > 胎儿体重的25%)。 

1. 水肿半数于生后1〜2周内即见水肿，严重者宫内就出现水肿，伴有胸腹腔积液。也可 
迟至数月后始为家长发现。 

2. 蛋白尿持续性大蛰蛋白尿，最初为高度选择性蛋白尿，疾病后期则选择性下降，患儿有 
明显的低白蛋内血症和高脂血症。 

3•生长发育落后由于蛋甶质营养不良，患儿常有生长发育落后,也有伴发胃食管反流和 
幽门狭窄的报告= 

4. 继发性改变持续的肾病状态又常导致其他的病理生理变化，如免疫力 低下； 甲状腺功 
能 减退； 发生血栓、栓塞；肾功能减退 [ 随年龄增长，肾功能逐渐缓慢减退，生后第2年 GFK 常 
<50ml/( min - 1.73m 2 ), 多数患儿3岁时已需透析或移植]等= 

5. 综合征型 CNS 表现除上述表现外，还有肾外表现，如 WT1 突变所致 CNS 患儿可有 
■ms 瘤、男性假两性畸形，其他相关病变，如 由内障 、角膜混浊、小头、斜视、眼球绽颤及眼距过 
宽等亦可出现 

【实验室检査】 

除 大撖蛋 n 味外，常钉显微镜下血尿：可见轻度鉍基酸尿和搪尿。血浆蛋白降低.血浆胆 
I占脾 nj •高或^卨(：3 U: 常或 K 降母血和私水中屮胎蛋 ft 阳性 




【诊断和鉴别诊断】 

诊断本病主要依据阳性家族史、大量蛋白尿、巨大胎盘，出生6个月内肾功能正常，必要时 
应行肾穿刺活体组织检查。根据有无肾外症状，考虑单发型或综合征觀 CNS， 再根据表型与基 
因型的关系进行相关基因的 检测。 

临床上需与下列类型先天性肾病综合征 鉴别： 

1. 弥漫性系膜硬化。 

2. 婴儿肾病综合征继发于全身疾病①先天性梅镍伴肾病综合征;②伴有牛.殖器畸形的肾 
病综 合征; ③肾胚胎瘤及肾静脉栓塞。 

3. 其他类型肾病综合征 

【治疗】 

糖皮质激素和免疫抑制剂治疗无效，需定期输注内蛋白，及时选择透析和肾脏替代治疗。 

【预后】 

本病预后差，如不能及时行透析或肾移植则病死率高。 

【附 2 】 IgA 肾病 

IgA 肾病 （IgA nephm pa thy，IgAN) 是我国常见的原发性肾小球疾病，中华医学会儿科学分会 
肾脏病学组的全国性调查显示， 1995-2004 年，我国儿童原发性 IgAN 占同期住院泌尿系统疾病 
患儿的1.37%,占肾活检患儿的11.8%。 IgAN 临床表现多样，以肾小球系膜区 IgA 沉积或以 IgA 
为主的免疫复合物沉积为主要特征。须除外其他疾病的继发性系膜 I g A 沉积- 

【病因和发病机制】 

病因和发病机制尚不清楚。 IgA 在系膜区的沉积是触发 IgAN 的关键，而 IgA 的分子结构和 
基本特性与沉积部位和触发炎症反应密切相关。机体的遗传体质也与 IgAN 发病有关。 • 

【病理】 

本病的典型病理表现为光镜下系膜细胞增生和基质增多引起系膜增宽，以局灶节段性系膜 
增生性肾小球肾炎最为常见，其次为肾小球轻微病变，少数呈弥漫性增生性肾小球肾炎伴灶性 
新月体形成。免疫荧光显示，肾小球系膜区出现单纯 IgA 或以 IgA 为主的免疫球蛋白弥漫性沉 
积，较重者肾小球毛细血管袢上也可见 IgA 沉积。电镜下主要可见增多的系膜细胞和系膜基质 
所致的系膜区扩大，系膜区或系膜旁区电子致密物沉积：以肾病综合征为表现的 IgAN 可见广 
泛足突融合或消失。 

【临床表现】 

儿宽 IgAN 发病年龄平均为10岁左右 t 临床以持续镜 F 血职或反复发作的肉眼血秘和(或) 
蛋白尿为特征，少数表现为肾病综合征和肾功能损害. 

起病前多荷感染病史，常见的为上呼吸道感染,其次为消化道、肺部和泌尿道感染等，血尿 
同时可伴或不伴轻度蛋白尿，血尿间歇期蛋白尿可以消失，约有7%的患儿蛋广丨尿可达肾病综合 
征水平.少数患儿(4%〜10%)以急性肾炎综合征起病，起病可同时伴有不同程度的水肿和高血阳.、 
发现较晚或治疗效果不佳者可出现肾功能严重损害： 

【实验室检查】 

诚液显微镜检奄可见红细胞增多，常见 fi: 细胞管型.尿红细胞位相检查红细胞形态为非 
i--; •.提多以蛋 ri 犯 w < u/24i， ，少数患芥 

[’亂 

-次检杳约20%的患儿血清 IgA 升高,连续或多次检 奄约介 4m 的患儿 IgA 升高.卞要是 
多聚体 l g A 增多「 




【诊断和鉴别诊断】 

IgAN 诊断滿耍肾脏病理学检查,光镜下常见局灶节段性增生或弥漫性系膜增生性肾小球肾 
炎,免疫荧光可见系膜区 IgA 或以 IgA 为主的免疫球蛋白沉积。 

本 病应勺 以下疾病 鉴别： 

1. 急性链球菌感染后肾小球肾炎发病前1〜3周有链球菌感染的前驱病史，以血尿、水肿 
及高血压为主要症状-持续肉眼血联时间较长，可从数天到数周，这点和 IgAN 发作性血尿不同。 
实验室检查衍补体 C3 下降, ASO、 血沉 升高： 

2. 家族性良性血尿本病多有家族史，临床90%表现为持续性镜下血尿，仅少数伴间歇性 
发作性血尿 一般 尤症状，多在体检或尿常规检查中发现。电镜证实其中一部分为薄基底膜(基 
底膜厚度约为正常的1/3〜2/3)，预后良好。 

3. Alport 综合征多为持续性镜下血尿，男重于女，呈进行性肾功能减退， 50% 伴有神经性 
高频区耳聋，15%有眼部异常，男性死亡率高。 

4. 非 IgA 系膜增生性肾炎表现与 IgAN 相似,从临床上很难鉴别。主要靠肾活检病理检 
查鉴别。 

【治疗】 

根据不同的表现及病现类型，采用不同方案，保护肾功能，减慢病情进展。 

1. 孤立性镜下血尿型无须特殊治疗.定期随访。 

2. 反复发作肉眼血尿型不伴蛋白尿肉眼血尿多与感染有关，可以行病灶清除，如扁桃体 
切除。治疗的关键在于去除感染等诱发因素•如肉眼血尿反复发作2次以上或持续2周以上， 
可考虑用免疫抑制剂:- 

3. 血尿型伴有少量蛋白尿 [25mg/(kg*d)] 目前推荐长期服用肾素-血管紧张素系统 
(RAS) 阻断剂， ACEI /ARB 不但具有明显的降低尿蛋白和降血压作用，同时有益于延缓疾病进展 。 

4. 血尿型伴有中重度蛋白尿[多 25mg/(kg.d)] 或肾病综合征型可给予糖皮质激素治疗， 
或联合使用免疫抑制剂，如硫唑嘌呤 (AZA)、 麦考酚吗乙酯(霉酚酸酯， MMF) 等，同时考虑联用 
ACEI /ARB, 达到减少尿蛋内，延缓肾衰竭的目的。 

5. 病理提示新月体型肾炎多采用环磷酰胺 (CTX) 和激素的双冲击治疗。可改善病情，稳 
定肾功能- 

6. 慢性肾炎型重点在于延缓肾功能恶化速度，减少并发症，维持机体内环境的稳定，延迟 
幵始血液净化的时间、在 ACFJ /AHB 的基础上选择激索联合 CTX 等治疗。 

7. 其他药物治疗可有维生.索 E、 鱼油和多聚不饱和脂肪酸等： 

【预后】 

儿童 IgAN 的预后也不容乐观，少数病例呈进展性发展，并最终发展为 ESRD。 因此，对于儿 
童, IgAN 的早期发现和积极治疗非常重耍。 

第五节泌尿道感染 

泌尿道感染 （uHmu’y tract inferlimUTI) 是指病原体直接侵入尿路，在尿液中生长繁殖，并 
侵犯尿路黏膜或组织而引起损伤。按病原体侵袭的部位不同，分为肾盂肾炎 (pyelonephritis)、 
膀胱炎 （cystitis)、 尿道炎 （ uret hdti s 〉。 肾盂肾炎又称上尿路 感染; 膀胱炎和尿道炎合称下尿路 
感染。由于儿童时期感染局限在尿路某一部位者较少, R 临床上又难以准确定位，故常不加区 
另1|，统称为泌尿道感染.可根据有无临床症状，分为症状性泌尿道感染 （symptomatic urinaiy tract 
infftction) 不II尤症状性_ 尿 (asymptomatic bactei'iuria ) 0 

据我闽1982年全 N 调杳 M 示,泌尿道感染占本系统疾病的8.5%； 1987年全国21省市儿童 



尿过筛检查统计，泌尿道感染占儿童泌尿系疾病的12.5%,无论成人或儿童，女性泌尿道感染的 
发病率普遍高于男性，但新生儿或婴幼儿早期，男性发病率却高于女性。 

无症状性菌尿是儿童泌尿道感染的一个重要组成部分，见于各年龄、性别的儿童，甚至3个 
月以下的小婴儿，但以学龄女孩更常见。 

【病因】 

任何致病菌均可引起泌尿道感染，但绝大多数为革兰阴性杆菌，如大肠埃希菌、副大肠埃希 
菌、变形杆菌、克雷伯杆菌、铜绿假单胞菌，少数为肠球菌和葡萄球繭。大肠埃希菌是泌尿道感 
染中最常见的致病菌，约占60%〜 80% s 初次患泌尿道感染的新生儿、所有年龄的女孩和1岁以 
下的男孩，主要的致病菌仍是大肠埃 希菌; 而在1岁以上男孩主要致病豳多数是变形杆菌。对 
于 10-16 岁的女孩，白色葡萄球菌亦 常见; 克雷伯杆菌和肠球菌多见于新生.儿泌尿道感染。 

【发病机制】 

细菌引起泌尿道感染的发病机制错综复杂，是宿主内在因索与细菌致病性相互作用的 
结果。 

1. 感染途径 

CD 上行性感 染:这 是泌尿道感染最主要的感染途径。致病菌从尿道口上行并进入膀胱，引 
起膀胱炎，膀胱内的致病菌再经输尿管移行至肾脏，引起肾盂肾炎 = 引起上行性感染的致病菌 
主要是大肠埃希菌，其次是变形杆菌或其他肠道杆菌。膀胱输尿管反流 U ⑸ reflux, 
VUR) 常是细菌上行性感染的直接通道。 

(2) 血源性 感染: 经血源途径侵袭尿路的致病菌主要是金黄色葡萄球菌。 

(3) 淋巴感染和直接蔓延:结肠内和盆腔的细菌可通过淋巴管感染肾脏，肾脏周围邻近器官 
和组织的感染也可直接蔓延。 

2. 宿主内在因素 

(1) 尿道周围菌种的改变及尿液性状的变化,为致病菌入侵和繁殖创造了条件。 

(2) 细菌黏附于尿路上皮细胞(定植)是其在泌尿道增殖引起泌尿道感染的先决条件 c 

(3) 泌尿道感染患者分泌型 IgA 的产生存在缺陷，使尿中分泌型 IgA 浓度减低，增加发生泌 
尿道感染的机会。 

(4) 先天性或获得性尿路畸形，增加泌尿道感染的危 险性。 

(5) 新生儿和小婴儿抗感染能力差，易患泌尿道感染，尿布、尿道口常受细菌污染，且局部 
防卫能力差，易致上行感染。 

(6) 糖尿病、高钙血症、高血压、慢性肾脏疾病、镰状细胞贫血及长期使用糖皮质激素或免疫 
抑制剂的患儿，其泌尿道感染的发病率可增高。 

3. 细菌毒力宿主无特殊易感染的内在因素，如泌尿系结构异常，则微生物的毒力是决定 
细菌能否引起上行性感染的主要因素 c 

【临床表现】 

1. 急性泌尿道感染临床症状因患儿年龄组的不同存在着较大 差异: 

( 1 ) 新 生儿： 临床症状极不典型，多以全身症状为主，如发热或体温不升、苍广1、吃奶差、呕 

吐•獅等许多患儿行 勺: 长发育 fl 带，体重增缓3或 4、i; 部分患儿可 

有嗜睡，烦躁甚至惊厥等神经系统症状。新生儿泌尿道感染常伴有败血症，但其局部排铱刺激 
症状多不明显，30%的患儿血和尿培养出的致病菌一致 

(2) 婴 幼儿: 临床症状也不 典型， 常以发热最突出,拒食、呕吐、腹泻等全身症状也较明 Me 
局部排尿刺激症状可不明显，但细心观察可发现有排尿时哭阀不安、冰布有臭味和顽冏性顷布 
修等' 

( 3 ) 汁: i< :儿：以发热、寒战、腹痛等全身症状突出，常伴有腰痛和肾 区叩出 •痛、肋脊角 M (痛等 



无任何尿路感染症状这种现象可见于各年龄组.在儿童中以学龄女孩常见。无症状性菌尿患 
儿常同时伴有 尿路哬 形和既往有症状的尿路感染史：病原体多数是大肠埃希菌 s 

【实验室检查】 

1. 尿常规检查及尿细胞计数①尿常规 检查： 如清洁中段尿离心沉渣中白细胞&5个/ 
HPF, 即可怀疑为®路感染.血尿也很常见：肾盂肾炎患者有中等蛋白尿，白细胞管型尿及晨尿 
的比重和渗透压减低。②1小时尿白细胞排泄率测 定：白 细胞数 >30x10%为阳性，可怀疑泌 
尿道感染； <20x 10 4 /h 为阴•(!％,可排除泌尿道感染。 

2. 尿培养细菌学检查尿细菌培养及菌落计数是诊断泌尿道感染的主要依据。通常认为 
中段尿培养菌落数 >10 5 /ml 可确诊。 10M0 5 /ml 为可疑, <10%il 为污染，应结合患儿的性别、有 
无症状、细菌种类及繁殖力综合评价临床意义。由于粪链球菌一个链含有32个细菌，一般认为 
菌落数在 lO'-lO^ml 之间即可诊断。通过耻骨上膀胱穿刺获取的尿培养，只要发现有细菌生长， 
即有诊断意义=至于伴有严重尿路刺激症状的女孩，如果尿中有较多白细胞，中段尿细菌定量 
培1 |_致病闲 yj A； 肠埃类或腐物寄生球菌等，也可诊断为泌尿道感染。临床高度 
怀疑泌尿道感染而尿普通细菌培养阴性的,应进行 L- 型细菌和厌氧菌培养。 

3. 尿液直接涂片法找细菌油镜下如每个视野都能找到一个细菌，表明尿内细菌数> 
lOVmlc 

4- 亚硝酸盐试纸条试验 （Griess 试验）大肠埃希菌、副大肠埃希菌和克雷伯杆菌呈 阳性； 
产气杆菌、变形杆菌、铜绿假单胞菌和葡萄球菌呈弱 阳性;異链球 菌、结核分枝杆菌呈阴性。如 
采用晨尿，可提高其阳性率。 

5. 其他如尿沉渣找闪光细胞（甲紫沙黄染色 )2万~4 万个/小时可确诊。新生儿上尿路 
感染血培养可 阳性。 

[ 影像学检查] 

影像学检査的目的在 于:① 检查泌尿系有无发育畸形;②了解慢性肾损害或肾瘢痕发生和 
进展 情况; ③辅助上尿路感染的诊断。常用的影像学检查有 B 型超声检查、排泄性膀胱尿路造 
影(检查膀胱输尿管反流)， TV-DMSA 肾皮质显像(检查肾瘢痕形成及检测分肾功能)、核素肾 
动态显像等。 

【诊断和鉴别诊断】 

年饫儿泌 祕道 感染症状与成人相似，尿路刺激症状明显，常是就诊的主诉。如能结合实验 
室检査，可立即得以确诊 ' 但对于婴幼儿，特别是新生儿，由于排尿刺激症状不明显或缺如，而 
常以全身表现较为突出，易致漏诊。故对病因不明的发热患儿都应反复进行尿液检蜜，争取 
在 用抗牛 :索治疗前进行尿培养、菌落计数和药物敏感 试验。 凡具有真性菌尿者，即清洁中段尿 
定量 培养菌落数奋 10 5 /ml 或 球菌為 lOVml, 或耻骨上膀胱穿刺尿定性培养有细菌生长，即可确立. 
诊断。 

完整的泌诚道感染的诊断除了评定泌尿系被细菌感染外，还应包括以下内容 :①本 次感染 
系初染、复发或肉'•感染;②确定致病菌的类型并进行药物敏感 试验; ③有无尿路畸形，如膀胱输 
俅管反流、祕路梗阻等，如有膀胱输尿管反流,还要进一步了解“反流”的严重程度和有无肾脏瘢 
痕 形成; ④感染的定位诊断，即 h 尿路感染或下尿路感染。 

泌诚道感染滿~料小球肾炎、肾结核及急性尿道综合征鉴别。急性尿道综合征的临床表现为 
祕频、鉍急、祕痛、排域 W 准等_剌激症状,但清洁中段尿培养无细菌生长或为无意义性豳尿 


症状。 

2. 抗菌药物治疗选用抗生素的原 则:① 感染部 位:对 肾盂肾炎应选择血浓度高的药物， 
对膀胱炎应选择尿浓度高的药物。②感染 途径: 对上行性感染，首选磺胺类药物治疗。如发热 
等全身症状明显或属血源性感染，多选用靑霉素类、鉍基糖苷类或头孢菌索类单独或联合治疗。 
③根据尿培养及药物敏感试验结果，同时结合临床疗效选用抗生索 .. ④药物在肾组织、尿液、血 
液中都应有较高的浓度。⑤选用的药物抗菌能力强,抗菌谱广,最好能用强效杀菌剂，且不易使 
细菌产生耐药菌株。⑥对肾功能损害小的药物。 

(1) 症状性泌尿道感染的 治疗: 对下尿路感染，在进行尿细菌培养后，经验用药初治道选阿 
莫西林/克拉维酸钾,20〜 40mg/(kg.(l), 分3 次； 成V ■磺胺 1|1 嗯吨 （SM/(：o)3()~60mj i /(k r «l). 分 
2次。连用7~10天。 

对上尿路感染或有尿路畸形的患儿，在进行尿细菌培养后，经验用药一般选用广谱或两种 
抗菌药物，如头孢曲松， 75mg/(kg.d)， 每日1 次; 头孢噻肟， 150mg/(kgM)， 分次静脉滴注。疗程 
10~14天。治疗开始后应进行尿液检查，必要时随访尿细菌培养以指导和调整用药。 

对婴幼儿要注意及时行超声检查，必要时行排泄性膀胱尿路造影和 w, "Tr-DMSA 肾皮质核 
素显像，排除尿路略形后方可停止用药。 

(2) 无症状性菌尿的 治疗: 单纯无症状性菌尿一般无须治疗。但若合并尿路梗阻、膀胱输尿 
管反流或存在其他尿路畸形，或既往感染使肾脏留有陈旧性瘢痕者，则应积极选用上述抗菌药 
物治疗。疗程 7-14 天，继之给予小剂量抗菌药物预防，直至尿路畸形被矫治为止 c 

(3) 再发泌尿道感染的 治疗: 再发泌尿道感染有两种类型，即复发和再感染。复发是指原来 
感染的细菌未完全杀灭，在适宜的环境下细菌再度滋生繁殖。绝大多数患儿复发多在治疗后1 
个月内发生。再感染是指上次感染已治愈，本次是由不同细菌或菌株再次引发泌尿道感染。再 
感染多见于女孩，多在停药后6个月内发生。 

再发泌尿道感染的治疗在进行尿细菌培养后选用2种抗菌药物，疗程以 10-14 天为宜，然 
后予以小剂量药物维持，以防再发。 

3. 积极矫治尿路畸形。 

4. 泌尿道感染的局部治疗常采用膀胱内药液灌注治疗，主要治疗经全身给药治疗无效的 
顽固性慢性膀胱炎患者. 

【预后】 

急性泌尿道感染经合理抗菌治疗，多数于数 H 内症状消失.治 愈; 但冇近50%的患者可复发 
或再感染：再发病例多伴有尿路畸形，其中以膀胱输尿管反流最常见。膀胱输尿管反流与肾瘢 
痕关系密切，肾瘢痕的形成是影响儿童泌尿道感染预后的最重要的因素。 

【预防】 

泌尿道感染的预防包 括:① 注窓个人卫生.，不穿紧身内裤，勤洗外阴以防止细菌人侵;②及 
时发现和处理男孩包茎、女孩处女膜伞、烧虫感 染等; ③及时矫治诚路畸形.防止域路梗阻和肾 
瘢痕形成。 



【附】肪咣输 W 行反流和反流性肾病 


【病因及分类】 

导致膀胧输反流的主耍叽制是膀胱输尿管连接部异常。按发生原因可分为以下 两类： 

1. 原发性 M 常见，为先天性膀胱输尿管瓣膜机制不全。53%的病例为膀胱逼尿肌功能 
异常所致反流： 

2. 继发性导致 W 山 leyer 鞘功能紊乱的因素有泌尿道感染、膀胱颈及下尿路梗阻、创伤等， 
儿童泌尿道感染汴发反流 ff •高达 309K50%。 

【发病机制】 


反流性肾病 （reflux m^hmpathy.RN) 的发病机制目前仍未阐明，膀胱输尿管反流引起肾损害 
可能是多因 尜 所致： D 闸诚：②尿动力学 改变; ③尿液漏人肾 组织; ④肾内血管 狭窄; ⑤肾小球硬 
化; ⑥遗传因求 • 

【病理】 

有反流的乳头 W、 集合管明显扩张.管壁阊围间质充血、水肿，淋巴细胞及中性粒细胞浸润， 
继之肾小管蒌缩，问灶性及肾小球周围纤维化：肾盏、肾盂扩张，肾实质变薄，重度膀胱输尿管 
反流伴反复泌秘道感染-者瘢痕广泛•一般肾上、下极突出（即极性分布倾向)。小动脉可有增厚、 




【临床表现】 


反流性肾病最常见的临床表现为反复发作的泌尿道感染，可出现不同程度的血尿、蛋白尿 
和高血压 C 

1 ■ 无症状性反流无任何症状及体征，仅在因其他原因进行 B 超或排尿性膀胱造影时才 
被发现。 

2. 泌尿系感染常合并泌尿道感染，且易反复。 

3. 反流性肾病蛋白尿可为反流性肾病的首发症状，亦可在瘢痕形成数年后才出现。 

4. 其他夜尿、多尿等。 

[ 辅助检查] 

1. 实验室检查泌尿道感染时尿常规检查有脓尿，尿细菌培养阳性。 

2. 超声检查通过 B 超可观察输尿管扩张、蠕动及膀胱基底部的连 续性; 观察肾盂、肾脏 
形态及实质改变情况。 

3. X线检查 

( 1 ) 排枨性膀胱 W 路 造影: 此为常用的确诊膀胱输尿管反流的基本方法及分级的“金标准”： 

(2) ivn: …进一 步_ nm - mnmmumb % 

4. 放射性核素检查 

(1) 膀咣过 像：分 山: mu 人舞權测定法，用尹测定膀胱输尿管 反流: 

⑵ DMSA iN 描技术 ：用于 尿无菌的患者，是诊断儿童反流性肾病的唯-••金标准' 

【诊断】 

由于临床诊断膀胱输尿管反流时症状多不明显或 (又有 非特异性表现，故确诊需依赖影像学 
检査- 

1 -下列情况应考虑反流存在的可能性①反复复发和迁延的泌尿道 感染; ②长期尿频、尿 
淋漓或年龄较小（<2岁）和(或）妈孩泌 I 心 ■<,■； 1-( k Km ./ k'j '' I , : ■- ,, '■- , 
h ,(j tI ■台 ' lc . h ⑽ 7" 猶 

2_ 反流性肾病的诊断确诊依赖影像学检查，临床表现和肾活体组织检查病理改变有助 
诊断 .. 





第六节肾小管酸中毒 


肾小管酸中毒 （ rena l tubular add 0S i S ，RTA) 是由于近端肾小管对 HCO； 重吸收障碍和(或） 
远端肾小管排泌 H + 障碍所致的一组临床综合征。其主要表现 为:① 慢性高氣性酸 中毒; ②电解 
质 紊乱; ③肾性 骨病; ④尿路症状等。特发性者为先天缺陷，多有家族史，早期无肾小球功能障 
碍; 继发性者可见于许多肾脏和全身疾病。 

肾小管酸中毒一般分为4个临床 类型: ①远端肾小管酸中毒 （RTA-I); ②近端肾小管酸中毒 
(RTA-1I); ③混合型或1型肾小管酸中毒 （RTA-III); ④高钾型肾小管酸中毒 （RTA- IV): 


一、远端肾小管酸中毒（ I 型） 

远端肾小管酸中毒（出啦1 renal tubular acidosis，dRTA) 是由于远端肾小管排泌 H + 障碍，尿 
NH； 及可滴定酸排岀减少所致。 

【病因】 

I型肾小管酸中毒有原发性和继发性，原发者见于先天性肾小管功能缺陷，多为常染色体显 
性遗传，也有隐性遗传和特发病例。继发者可见于很多疾病，如肾盂肾炎、特发性高7-球蛋白 
血症、干燥综合征、原发性胆汁性肝硬化、系统性红斑狼疮、纤维素性肺泡炎、甲状旁腺功能亢 
进、甲状腺功能进、维生索 r) 屮和片发 w ； .. muvj •: n ._ .巧物 _ n : 或巾海性肾病、贤 
髓质 璣性病 、珠蛋内生成障碍性贫血、碳酸酐酶缺乏症等 
【发病机制】 

由于原发性或继发性原因导致远端肾小管排泌和维持小管腔液-管周间 hT 梯度功能 
摩碍 ，保 尿液酸化力能障碍，尿 pH>6.0, 净銥掊浩减少 iM •悄况 F 远曲小管 HCO; 重吸收很少. 
排泌的 H， 主要与管腔液中 Na 2 HPO； 交換 Na，， 形成 NaH 3 P0 4 , ^ NH, 结合形成 NH：, H；P(>： h ; 
Ml. Iti 内，比〆， I ^1/lH V, H* 1 型肾小管酸中毒患者 

不能形成或维持这个梯度，故使 H 蓄积，而体内 HCO 储备下降，血液中 （:1 代偿性增高，发生 
高氯哲酸中毒由于泌 H* 障碍，、 W 交换该少，必然导致 Na*-K + 交换增加.大摄： K\Na* 被排 
出体外，造成低钾、低钠血症，患者由于长期处于酸中毒状态，致使骨质脱钙.骨骸软化而变形. 
由骨质游离出的钙可导致肾钙化或尿路结石 
【临床表现】 

1. 原发性病例河在出生后即有临床表现. 

2. 慢性代谢性酸中毒患儿表现为厌食、恶心、呕叶、腹泻、便秘、牛 . 民发育迟缓尿 


pH>5.5 




3. 电解质紊乱 卜:戏 为 rtWlflL 症和低钾血症，患者出现全身肌无力和周期性瘫痪： 

4. 骨病常衣现为软彳1•病或向偻病.出牙延迟或牙齿早脱，维生素 D 治疗效果差 c 患者常 
有骨痛和骨折，儿欲可冇骨畸形和侏儒等： 

5. 尿路症状 …于 肾结“和肾钙化，患儿可有血尿、尿痛等表现，易导致继发感染与梗阻性 
肾病=肾脏浓缩功能受损时.患者还常有多饮、多尿、烦渴等症状 s 

【实验室检查】 

1- 血液生化检查 D 血浆 .pH、 : HCO;: 或 C0 2 结合力 降低; ②血氯升高，血钾、血钠降低, 
血钙和血磷偏低，阴离子间隙正常：③血 ALP 升高 

2. 尿液检查I祕比 if!: 低; ②尿 P H>5.5: ③尿钠、钾、钙、磷增加;④尿氨显著减少： 

3. HCO； 排泄分数 (FE HCO3) 正常值<5%:方法 :每日 口服碳酸氯納，从2〜 10mmol/kg 起， 
逐日增加剂 M 至酸屮 縣纠正 .然后测定血和尿中 [HCO;] 和肌酐 (Cr), 按下列公式 计算: 

FE HC(K= (尿 [HCO；；/ltl；HCO：])-f (尿 Cr/ 血 Cr)x 100 

4. NH 4 CI 负荷试验 Li 服 \H 4 C1 0.1g/k g , 丨小时内服完,3 〜 8小时内收集血和尿液，测量血 
: HCO; :和秘 P H . '」•■} I HCO； :降至 20mnml/I. 以下时.尿 pH>5.5 ♦具有诊断价值 。尿 pH<5.5, 则 
可排除本病 NH.CI 负疴试验对明显酸中#者不宜应用。 

5. 肾功能检查 弘期 为肾小管功能 降低： 待肾结石、肾钙化导致梗阻性肾病时，可出现肾 
小球滤过率下降，血肌酐和 BUN 升高.、 

6. X线检查•密度普遍降低和佝偻病表现，可见陈旧性骨折 = 腹部平片可见泌 
尿系结石影和肾钙化 

【诊断和鉴别诊断】 

根 据以卜 衣现.排除 K 他原 R4 所致的代谢忡酸中#，祕 p h >5.5 名•，即可诊断为远 
端肾小管酸中#，确定诊断应 W.W :①即使在严電酸中 毒时 ，尿 pH 也不会低于 5.5; ②有显著的 
钙、磷代谢紊乩及 It 骼改 变： ③敁鉍 ® 著 降低; ④ FE HC0 3 '<5%; ⑤氣化铵负荷试验阳性， 

应与各种继发性远端肾小管酸中毒相鉴别。 

【治疗】 

1. 纠正酸中毒儿童有 6%~\59 c 的碳酸氢盐从肾脏丢失(在成人 <5%),故可给予 2.5~7nimol/ 
(kg* ( l) 的碱性药物，、常用 □ 服碳酸氢钠或用复方枸橼酸溶液 (Shohl 液，含枸橼酸 140g, 枸橼酸 
钠 98g, 加水 1000ml), 每 1ml Shohl 液相当于 lmmol 的碳酸氢钠盐。开始剂量为2〜 4mmol /(kg-d), 
最大可用至 5~14mmol/(k g *cl)， 直至酸中毒纠正。 

2. 纠 TF •电解质紊乱低钾血症可服10%枸橼酸钾 0.5~lmmd/(kg.(i)， 每日3次。不宜用氯 
化钾，以免加重高氯血症、 

3. 肾性骨病的治疗可用维生素 D、 钙剂。维生素 D 剂量 500CM0 OOOIU/cU 但应注意： 
①从 小剂滅 •开始，缓慢增摄;②监测血药浓度及血钙、尿钙浓度，及时调整剂董，防止高钙血症 
的发生， 

4. 利尿剂嚇躁类利尿剂可减少尿钙排泄，促进钙重吸收，防止钙在肾内沉积。如氢氯噻 
嗔 1 ~3mg/ (kg. fl )，分3次 H 服 

5. 补充营养，保 if. 人擞.控制感染及原发疾病的治疗均为非常重要的措施： 

【预后】 

如 m •期发观朗治疗.防 卜 ■ I . ,i ■ ，甚至 j •达 ] 腎的生长发 
舒水平钉邱患 !V f 缓解 • 但也有部分患者可发展为慢性肾衰竭而死亡, 

:、近端肾小管酸中毒 （n 型) 

近端 W 小 ‘T1 •般中 f# (I mom mal rpnal lulmlai a« idosis.pIMV) j ri .：；. ^ ,卜 ；:ifi: 1 岑收 H(:(h 



【病因】 

n 型肾小管酸中毒病因亦可分为原发性和继 发性: ①原发 性：多 为常染色体显性遗传，亦可 
与隐性遗传和 x 连锁遗传有关，多见于男性，部分为散发性病例;②继 发性： "了继发于 :1 金厲盐 
中毒、过期四环素中毒、甲状旁腺功能亢进、高球蛋内血症、半乳糖血症、胱鲺酸尿症、肝豆状核 
变性、十燥综合征、肾髓质诞性病变、多发性骨髓瘤等： 

【发病机制】 

hco ; 重吸收障碍的机制尚未明确，可能与下列因素有 关:① 近端肾小管管腔中碳酸酐酶功 
能障碍，影响 HCO; 分解成 (：0 2 和 H 2 0, 从而使近端肾小管分泌的 hr 与腔液中的结合 减少； 
② H* 分泌泵 障碍; ③近端肾小管 H* 排泌的调节 异常; ④ HMC-ATP 酶缺陷 - 

患儿肾小管 HCO; 阈值一般为 15~18mmd/L (正常 2I-25mmol/L), 裉著低于正常阈值，故即 
使血液 HGO； 浓度低于 21mmol/L, 亦有 大量的 HCO; 由尿中丢失，此时患儿产生酸屮毐而其尿 
液呈碱性。由于其远端肾小管泌 H + 功能正常，故当患儿 HCO; 下降至 5~18mmoi/I. 时，尿 HCO; 
丢失减少，尿液酸化正常，故尿 pH 可低于 5.5= 补碱后尿中排出大 M 碳酸 氯盐： 远端肾小管 r- 
Na + 交换增多，可导致低钾血症。 

【临床表现】 

本型多见于 男性。 症状与I型肾小管酸中毒相似，但较轻,其特点 为:① 生长发育落后，但大 
多数无严重的骨骼畸形，肾结石、肾钙化少见;②明显的低钾表现;③高氣性代谢性酸中毒;④可 
同时有其他近端肾小管功能障碍的表现，患儿常有多尿、脱水、烦渴症状；⑤少数病例只有尿的 
改变，而无代谢性酸中毒，即呈不完全型，但可进一步发展为完全型。 

[ 实验检查] 

1. 血液生化检查①血 pH、HCO; 或 C0 2 结合力降低;②血氯显著升高，血钾显著降低，阴 
离子间隙可正常。 

2. 尿液检查①尿比重和渗透压 降低; ②一般尿 pH>6。 当酸中毒加重，血 HCO;<16mmol/ 
L 时，尿 pH<5.5。 

3. HC0 3 -排泄分数 （FEHC0;)>15%。 

4. 氯化铰负荷试验尿 pH<5.5。 

【诊断和鉴别诊断】 

在临床上具有多饮、多尿、恶心、呕吐和生长迟缓，血液检查具有持续性低钾高氯性代谢 
性酸中毒特征者应考虑近端肾小管酸中毒，确定诊断应 具有: ①当血 [HCO； ]<16mmol/L 时，尿 
pH<5.5; ② FE HC0;>15% ; ③尿钙不高，临床无明显骨骼畸形、肾结石和肾钙化;④氯化铵负荷 
试验阴性。 

当患儿伴有其他近端肾小管功能障碍时，须注意与下列疾病相鉴别:①原发性 Fan( ’ ()ni 综合 
征; ②胱氨 酸尿; ③肝豆状核 变性;④靡物 或药物中毒等引起的继发性肾小管酸中毒: 

【治疗】 

1. 纠正 酸中毒因儿童肾 HCO; 阈值比成人低，故患儿尿中 HCO; 丢失 更多， 治疗所需碱较 
远端肾小管酸中毒为大，其剂量约 10-15,nmol (kgM), 给沪碳$氣钠或炱方拘橼酸浓夜 "収 

2. 纠 if. 低钾血症， 

3. 重症者可予低钠饮食并加用氢氣噻嗪，可减少尿 HCO; 排出，促进 HCO; 重吸收.、 

【预后】 

本型预后较好，多数患儿能随年龄增长而向行缓解 
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第七节溶血尿毒综合征 

溶血尿排综合征 (hemolytic uremic syndrome，HUS) 是由多种病因引起血管内溶血的微血管 | 
病，临床以溶血性贫血、血小板减少和急性肾衰竭为特点。本病好发于婴幼儿和学龄儿童， 是小： 
儿急性肾衰竭的常阽 原闽之 一. 本病可分为典型和非典型两型，典型病例常有前驱胃肠道症状. 
非典型病例部分打家族史， H. 易 H 发：本病死亡率高，近年来采用血浆置换和透折等综合疗法， ! 
病死率已明 M K 降 

【病因和分型】 

本病的确切病因尚不淸楚.根据临床特点一般 分为: 

1 . 腹泻后 HUS ( post-rliarrhpa HUS，D+HUS) 又称典型 HUS, 占全部病例的90%左右：本 
病继发于致病性大肠埃希菡0, 57: H 7 、 0 :h 、0 |:| 、0 |45 等产志贺样毒素 ( S higa-like toxin, Slx) 的细菌| 
感染。75%的病冽勹大肠埃希馏 O l5： ：H 7 感染有关，该病菌寄生于家畜的肠道，常通过污染的食 | 
物或饮水播敗 

2. 无腹泻 HUS(mm-d—HliS,D-HUS) 约占10%,又称非典型 HUS。 病因不明，可散发， 
部分有家族史。该型预后较差，病死率高达25%，约50%的患者进展至终末期肾病。近年来发！ 
现，非典型 HUS 为补体调节异常性疾病。编码补体调节相关蛋白，如 H 因子、I因子、膜辅助蛋 i 
白 （MCP) 等的越因突变，导致补体旁路途径过度激活，增加非典型 HUS 的易感性。散发病例的 | 
常见诱发因素 包括： 

(1) 感 染：包 括细菌感染（肺炎球菌、空肠弯曲菌、伤寒杆菌、假单胞菌属、耶辛那菌、类杆菌| 
等）和病#感染（人类免疫缺陷病毒、流感病毒、 EB 病毒、柯萨奇病毒、埃可病毒等)。 

( 2 ) 药物： 使用环孢素、他克莫司、丝裂霉素、顺铂、吉西他滨、氯吡格雷、噻氯匹定、奎宁等=! 

(3) 其他： 系统性红斑狼疮、肿瘤、恶性高血压、器官移植等。 

[ 发病机制] 

各种有害因素（包括志贺样毒素、神经氨酸酶、内毒 素细胞 黏附因 子活性 氧反应物质等 ） | 
引起的微血管内皮损伤是发病的始动因素。血管内皮损伤引起的级联反应 包括: 中性粒细胞介丨 
导的炎症反应、内皮细胞受损释放的 von Willebrand 因子介导血小板在内皮聚集、受损的内皮细I 
胞合成前列环素 （pro S tacydin，PGI 2 ) 减少、血小板聚集释放血栓素引起血管收缩、血管内微血栓| 
形成。 

上述病理过程中，血小板大想:消耗，临床上出现血小板 减少; 小血管腔内血栓形成，红细胞 | 
通过病变部位时受机械变形作用发生溶血性 贫血; 肾脏入球小动脉和肾小球毛细血管内皮细胞 | 
受累，导致内皮细胞肿胀、血管腔狭窄、血小板聚集、纤维素沉积、血栓形成，最终导致肾小球滤 
过率下降，临床出现少尿、无尿、急性肾衰竭的一系列表现。 

【病理】 

以多脏器澂血 IT •病艾，燉血栓形成为特点。肾脏是主要的受累器官。急性期贤小球内皮 
细胞肿胀，内皮下纤维素沉积，毛细血管壁 增厚; 肿胀的内皮细胞与基膜分离，可呈双轨样改 | 
变' 毛细血管腔狹窄，可见红细胞碎片、血小板及微血栓形成、 • 系膜区纤维蛋白沉积.系膜区 
扩人,系艇 im 叫 w 增1 严重者可见小动脉血 _ u r Jn r 

血样改变，偶有新月体形成：肾小管腔内常见透明管型和红细胞管型，可出现小管上皮坏处、 
蒌缩。免疫炎光检 资可 见纤维蛋白原沿肾小球毛细血管壁及系膜区沉积，也可见 i g \i 、补体 
<:V (:I M KNf 见内皮细胞 以 UKl . 匕问 ;、| 職.賴 

充以细微纤维、脂质红细胞碎片、血小板，沿内皮细胞侧可见新形成的薄层基膜. t •皮细胞足 
突融合。 


笔记 




【临床表现】 

主要发生于婴幼儿和儿童，男性 多见： 散发多见，少数地区呈暴发流 彳: 内以晚春及初夏 
为高峰：典型临床表 现为： 

1. 前驱症状近90%的患者有前驱症状，大多为胃肠炎表现，如腹痛、腹泻、呕吐及食欲不 
振，伴中度发热=腹泻可为严重血便，极似溃疡性结肠炎，少数病例以呼吸道感染症状为前驱症 
状： 前驱期约持续数天至2周，其后常有一无症状间 歇期： 

2. 溶血性贫血在前驱期后5 〜 10天（可迟至数周）突然发病，以溶血性贫血和出血为突出 
表现：患儿突然面色苍白、黄疸(约占15%~30%)、头晕、乏力，皮肤黏膜出血、呕血、便血或血尿 • 

!常有部分患者出现贫血性心力衰竭及水肿，可有肝脾肿大、皮肤瘀斑及皮下血肿等症状。 

3. 急性肾衰竭与贫血几乎同时发生，少尿或无尿、水肿、血压增高，出现尿_症症状，水、 
电解质紊乱和酸中毒。 

4. 其他大部分患者可出现头痛、嗜睡、烦躁等非特异性中枢神经系统症状，少部分患者可 
I因中枢神经系统微血栓、缺血而出现抽搐、昏迷等症状。 

i 【实验室检查】 

1. 血液学改变血红蛋白下降明显，可低至 30~50g/L， 末梢血网织红细胞明显增高，血涂 
片可见红细胞形态异常，呈三角形、芒刺形、盔甲形及红细胞碎片等：细胞数大多增高，可达 

1 (20-30)x 107L, 血小板减少见于90%的患者，可低至 10x 107L, 持续1〜2周后逐渐升高。骨髓 
检查见巨核细胞数目增多、形态正常，未能测出血小板 抗体; Coomh 试验阴性，但肺炎链球菌感 
染引起者 Coomb 试验常呈阳性 ： 

2. 尿常规坷苋不同程度的血尿、红细胞碎片，严重溶血者可有血红蛋内尿，还可有不同程 
度的蛋白尿、白细胞及管型 = 

3. 大便培养或病原学检查尽管大部分患者有致病性大肠埃希菌引起腹泻的前驱病史，但 
因病原在体内可能很快被清除，大便培养常阴性。对没有腹泻前驱病史或肺炎链球菌感染的患 
儿，应尽早进行非典型 HUS 的评估，这些患者有复发的风险、预后较差且治疗措施也有所不同。 

4. 肾组织活检有助于明确诊断并可估计预后，因为急性期有血小板减少和出血倾向，宜 
在急性期过后病情缓解时进行。肾活检病理表现为肾脏微血管病变、微血管栓塞。 

【诊断和鉴别诊断】 

典 m % i 金晰 m nr-i\'；,v 然出 观溶 mm: Kii 、 IM、 板^少反急性肾衰竭 

7大特征者应考虑本病的诊断，症状不典型者可做肾活检，如发现显著的小血管病变和血栓形 
成储 im 本病应与血栓性血小板减少性紫癜 (TTP) 相鉴別 Hi s 叩仃发热及中枢神经系 
统症状者不易勺 TTP 相鉴别，后者中枢神经系统损害较 HUS 多见且较重，而肾损害较 
nr i v -i 尸成年女件 ，iY;】 hls 主要见 F 小儿，特别是鉍幼儿:另外,还需与免疫性溶血性贫血、 
特发性血小板减少症.败血症、阵发性睡眠性血红蛋内尿 （PNH)、 急性肾小球肾炎、各种原因所致 
的急性肾衰竭等相鉴别： 

【治疗】 

本病无特殊治疗，主要是早期诊断，及时纠正水、电解质平衡蔡乱，控制高血版，尽早进行血 
浆置换和透析是治疗的关键 

1. 一般治疗包括抗感染、补充营养，维持水，电解质平衡等 

2. 急性肾衰竭的治疗治疗原则与方法与 •• ••般急性肾衰竭治疗相似（洋见本草:第 /urn. 險 
强调严格控制人水积极治疗高血; K 及补充啻养，维持水、电解质平衡外，提偶 尽蛘进"透析 
治疗 .. 

3. 纠正贫血-般主张尽可能少输血，以免加重微血管内凝血’血红蛋 ri 低于 60g/l. 时， 
应输新鲜洗涤红细胞，每次 2.5~5ml/kg. f 2~4小时内缓慢输人必要时•隔 6 ~ 12 4省導. M 输4« 




4. 抗凝，抗血小板和抗纤溶洽疗闽冇增加严重出血的危险,应避免使用。 

5- : 浙釘 冰冻 1(11 .浆以恢 WlWW!: 桌 IP ( ;I:);S 性「开始剂 W 为毎次 W 〜 40ml/kg , 以改为 
每次 15~20ml/kg. 打到血小 K 数升至正常或 >150xI0 9 /L, 溶血停止。因肺炎链球菌产生的神经 
被酸酶可使红细胞膜、血小板膜和背小球内皮细胞膜上的 T-F (Thon,5en-Fnedenre.ch) 抗原暴露， 
正常成人血浆瑜故 _ T-F 的抗体.会与暴細抗原发生反应，导致红细胞溶解、血小板减 
少和血栓性微血筲•病.因此肺炎链球菌所致的 HUS 患者禁输血浆 = 

6. 血浆 K 换 乂斯 鲜冰;彳: 血浆联 ::浪效较好.用于严重病阆.特别是有神经系统症状 
的患者=对补体调 订异常 .听致的 IH 典型 HVS 患者，更建议早期应用，以改善预后 = 

7- W； 菌药物版汚后 HI'S. 抗®药物虽可清除产生志贺样毒素的细菌，但会增加毒素的释 
放，因此不述议仙用何肺炎链球®感染存在时.应积极抗感染治疗。 

8. 肾移棺部分患者对上述诒疗反应不佳而逐渐出现慢性肾衰竭，此时可考虑行肾移植手 
术，但肾移植后 ")+ 再发本病: 

【预后】 

腹泻后 HL+S. 经 BUS 对难 、支持治疗.其病死率降至5%以下，但20%~30%可伴有不同程度 
的肾功能不金 HVS 的预后较差.有报道显示，由肺炎链球菌感染所致 HUS 的病死率可 
达20%;因补体调节■相关蛋内，如 H 因子、1因子'膜辅助蛋白 （MCP) 等基因缺陷引起的非典型 
m:s M Li , , I 1U K so , U] i , |L , fii 

透析是降低急性期 HI S 病死率，改稗预后的关键： 

第 八节血 尿 

皿尿 (hejnaturta) 是儿科泌尿系统疾病常见的症状。疋常人尿中红细胞值淹&~2,■个/高倍视 
野，血尿是指尿液中红细胞数超过疋常‘分为镜下血尿和肉眼血尿,前者仅在显微镜下发现红细 
脃增多=取新鲜清洁中段尿 （ 以清晨为好 )10ml， 以15_00转/分离心沉淀 5 分钟，弃上清液，将管 
底沉渣 0.2ml 混匀后涂片镜检•高倍镜下红细胞 >3个/高倍视野，或尿沉渣红细胞计数 >8 x 10 6 /l 
(8000 个即为镜下血尿。肉眼即能见尿呈“洗肉水”色或血样,称为“肉眼血 尿' 一 般当尿 
红细胞 >2.5x 10®/L(1000ml 尿中含 0.5ml 血液)，即可出现肉眼血尿，肉眼血尿的颜色与尿液的 
酸碱度有关，中‘性或弱碱性尿颜色鲜红或呈洗肉水样，酸性尿呈浓茶样或烟灰水样: 

目前常用尿液分析仪（试纸法）检测血尿,其原理是利用血红蛋白的氧化性与试纸的呈色反 
应来进行半定 fit 分析.但当 '尿 中存在还原物质(如维生素 C>50mg/L), 可呈假阴性。尿中存在游 
痢血红蛋内、肌红蛋白和过氧化物酶等物质时可呈假阳性。健康儿童尿液分析^有潜血阳性， 
不平!¥•尿潜血仅为筛査试验，确诊血尿应以尿沉渣显微镜检 

【病因与临床分类】 

引起血敁的原因很多， ft 种致病 W 刹 i 起的小球姑设交《 ft 受损或通透性增加、肾小球 
毛细血管腔内 H;: 增高 '尿道黏膜的损伤、全身凝 血机制 K 碍等均可导致血尿. 

1. 肾脏疾病 

⑴各不 I Ij ^ I I I ^1 if Jmj 人 Ui ,1 J |1、 I \ , I I LI 

肾炎综合征等 .. 

⑵感染 ：肾结 核，肾盂肾炎 .. 

⑶ 畸形： 肾血管畸形、先天 性多狸 肾、游走肾、肾下垂、肾盂积水等。 

⑷肿 瘤：肾 K 胎瘤，肾盏血管肿瘤等 .， 

(5) 肾血管 病变： 肾静脉血栓形成，左肾静脉受压综金征(胡桃夹现 象)， 

(6) 损伤：肾挫伤及其他摘伤 .， 




【诊断和鉴别诊断】 

1. 真性血尿与假性血尿血尿的诊断首先要排除以下能产生假性血尿的情况 :①摄 入大量 
人造色素(如苯胺)、食物(如蜂蜜、黑莓、甜菜咸药物(如大黄、利福平、苯妥英钠)等 d 起的红 色尿； 
②血红蛋白尿或肌红蛋 白尿; ③卟 啉尿; ④初生新生儿尿内尿酸盐可使尿布呈红色V⑤血便或月 
经血污染。①~④虽有尿色异常，但尿沉渣检查无红细胞可资鉴别〃 

2. 肾小球性与非肾小球性血尿血尿确定后，首先判定血尿的来源，然后确定原发病因。 
目前常用的方法有 :①尿 沉渣红细胞形态学检 查:若 以异形红细胞为主，则提示为肾小球性血尿 
(相差显微镜下 >30%)。以均一形为主者则提示非肾小球性血尿，血尿来源于肾盂、肾盏、输尿管、 
膀胱或尿道，多见于泌尿道感染、结石、结核、肿瘤、创伤等。影响尿红细胞形态的因素有年龄、 
尿比重、尿 P H、 利尿剂的应用、泌尿系感染、肉眼血尿发作。②来源于肾小球的血尿常呈棕色、 
可乐样或茶色、葡萄酒色，尿试纸蛋白检测 >100mg/dlo 来源于下尿路的血尿常呈鲜红色、粉红 
色，可有血丝或血块，尿试纸蛋白检测一般 <100mg/dl。 ③尿沉渣检查见到红细胞管型和肾小管 
上皮细胞，表明血尿为肾实质性，多提示肾小球疾病 ： 

3. 肾小球性血尿的诊断步骤 

(1 ) 临床资料 分析： 肾小球性血尿的鉴别诊断应注意详细地询问血尿的伴随症状及体征 C 
L 作水肿.尚血液屮发现管型和蛋内尿，应考虑原发性或继发性肾小球疾病;②新近有皮 
肤感染、咽喉炎后出现血职，酋先要考虑急性链球菌感染后肾小球肾炎，其次为 IgA 肾病; ③伴 
有夜尿增多.贫血显箸时位考虑悛性肾小球肾炎;④伴有听力异常，应考虑 Alport 综 合征; ⑤介 
血味家族史 J.V: 6虑薄基膜 肾病; ⑥伴感觉异常，应考虑 Fahry 病; ⑦伴肺出血，应想到肺出血 - 
背炎综 合征； ⑧伴有紫癜，应考虑紫癜性肾炎：;⑨伴有高度水肿和大 M 蛋内尿应考虑肾病综 
合征- 

(2) 血和尿生化 分析: ①血 aso 升高伴有 C3 下降应考虑急性链球菌感染 n •肾炎。②伴血 
hb 、\ v + ;杯（成川 + /:乙 "j 沴陆 A 乙叩沾 A ii:x：ruf ^ 

•1 血清补体持续性下降，考虑原发性膜增生性肾炎、狼疮性肾炎、乙肝病毒相关件肾炎、慢性肾 
小球肾炎 ij /VISA' Anti-fisDNA , ANCA 等阳性应考虑狼疮性褚炎 feffil. 清 IgA 增高.提小•心 
igA 抒病的 _:i ■能 ； ia .10 .i g .\ 均增尚，可见于狼疮性肾炎、慢性肾炎汾祕蛋 ri 成分分祈以屮. 
人分 f •蛋 r! 尿为:卜:，多见 r •急慢性肾小球肾炎及肾病综合征I 雜分尿为1•:.提氺问质 



性肾炎： 

(3) 肾活检 分析： 肾活检病理检查对血尿的病因诊断具有极为重要的价值，如 IgA 肾病、局 
灶节段性肾小球硬化、狼疮性肾炎、肝炎病毐相关性肾炎、薄基膜病、 Alport 综合征等。 

4. 非肾小球性血尿的诊断步骤 

⑴ 尿、 杯试 验： 第一杯红细胞增多为前尿道 出血; 第三杯红细胞增多则为膀胱基底部、前 
列腺、后尿道或粘诞出血厂•:杯均有出血.则为膀胱颈以上部位出血。上尿道出血多呈暗棕色尿， 
无膀胱刺激怔 • 冇时可见血块：尿中出现血块通常为非肾小球性疾病。 

(2) 临床资料 分析： ①伴有职频、尿急、尿痛.应考虑泌尿道感染，其次为肾 结核; ②伴有低 
热、盗汗、消瘦， ;、V: 考虑贤 结核; ③伴有皮肤黏膜出血,应考虑出血性 疾病; ④伴有出血、溶血、循 
环障碍及血栓疝状，成考虑 DK: 或溶血尿锦综 合征; ⑤伴有肾绞痛或活动后腰痛，应考虑肾结 
石; ⑥伴栢外伤史，说夸虑泌尿系统 外伤: ⑦伴有肾区肿块，应考虑肾肿瘤或肾静脉 栓塞; ⑧近期 
使用肾毒性药物， H 考虑急性间质性 肾炎; ⑨无明显伴随症状时，应考虑左肾静脉受压综合征、 
特发性高钙趿症、付微结石、贤盏乳头炎、肾小血管病及肾盂、尿路息肉、憩室。 

(3) 辅助检奄分析 :①成 培养阳性，尿菌落计数 >10 s /ml, 可诊断泌尿道感染。②尿培养检出 
结核分枝菌，对诊断肾结核有重耍价值，并可通过3次以上晨尿沉渣找抗酸杆菌，其阳性率为 
80%~90% ,24小时敁沉渣找抗酸杆菌，阳性率为 70%c ③全尿路X线平片检查在非肾小球性血 
尿病因诊断中非常重要，可及时发现泌尿系结石。对于尿酸结石，X线检查阴性者可采用 B 超 
检查 c ④对于怀疑卜尿路病变者，可行静脉肾盂造影 (IVP),IVP 阴性而持续血尿者，应行 B 超 
或 CT 检查，以排除小的肾肿瘤、小结石、肾囊肿以及肾静脉血栓形成。若仍阴性者，可行肾活 
检。⑤左肾静脉受压综合征是非肾小球性血尿的常见原因，彩色多普勒检查可以确诊。⑥儿童 
特发性高钙尿症也是非肾小球性血尿的常见原因，尿钙/尿肌酐 （mg/mg) >0.2,24 小时尿钙测 
定 >4mg/k g , 即可诊断- 


第九节急性肾衰竭 

急性肾衰竭 (acute renal failure,ARF) 是由多种原因弓|起的肾生理功能在短期内急剧下降或 
丧失的临床综合征，患儿体内代谢产物堆积.出现氮质血症、水及电解质紊乱和代谢性酸中毒等 
症状。近年来，为了早期诊断、早期治疗、降低病死率，已渐采用急性肾损伤 (acute kidney injury, 
.AKI) 的概念取代急性肾衰竭- 

【病 因】 

急性肾哀竭常见的病因可分为肾前性、肾性和肾后性二.类。 

1- 肾前性肾衰竭任何原因引起有效 ffi 坏血容 M 降低，使肾血流量 GFR 显著降低 
所致， 

常见的原因包括呕吐、腹泻和胃肠减压等 S 肠道液体大 量丢失 、大面积烧伤、手术或创伤出 
血等引起的绝对血容 不足； 休克、低蛋白血症、严重心律失常、心包填塞和心力衰竭等引起的 
相对血容 M 不足= 

2. 肾实质性肾衰竭 亦称肾性肾衰竭，系指各种肾实®病变所致的肾衮竭,或由于肾前性 
肾衰竭末能及 时夫除 病因.病情进一步发展所致。 

常见的原 W 包括 急性背 小管坏死 （ATNK.& 性肾小球肾炎、溶血尿海综合征、急性间质性肾 
炎.肾血筲病变（血管炎.血管栓塞和弥散性血管内栓塞)，以及慢性肾脏疾患在某些诱因刺激下 
W 功能急剧衰退 • 

3. V4 后封谒 II' iM I ^nj K't UIIWILi j 丨 , S M . , ' I 

屮.肾结.肿瘤 l + K 边.血块堵塞等 




[ 发病机制] 

急性肾衰竭的发病机制目前仍不清楚,本节着重讨论 AT .\ 的主要发病机制： 

[ 肾小管损伤肾缺血或肾中毒时引起肾小管急性严重损伤.V管 卜皮 细胞变性、 f 死和 
脱落，肾小管基膜断裂，一方面脱落的上皮细胞引起肾小管堵塞，造成管内; .K 升高和小管 扩张， 
致使肾小球有效滤过压降低和 少尿; 另一方面贤小管上皮细胞受损.引起付小管液回溏，导致•肾 
间质水肿。 

2. 肾血流动力学改变肾缺血和肾毒岽能使肾索-血管紧张岽系统沾化，肾尜和血管紧= 
素 n 分泌增多、儿茶酚胺大量释放、 txa 2 / pgi 2 比例增加，以及内皮尜水平升卨.均可导致 1 肾血管 
持续收缩和肾小球入球动脉痉挛，引起肾缺血缺氧、肾小球毛纸血管内皮细胞肿胀，致使毛细血 
管腔变窄、肾血流量减少、 GFR 降低而导致急性肾衰竭 ； 

3. 缺血-再灌注肾损伤肾缺血再灌注时，细跑内钙通道开放，钙离子内流，造成细胞内妈 
超 负荷; 同时局部产生大量的氧自由基，可使肾小管细胞的损伤发展为不可逆性损伤： 

4. 非少尿型 ATN 的发病机制 计:少 诚⑵\1、\的发生 mi: 1 '■ 

致=另外，非少尿型 ATX 不同的肾单位肾血流灌注相差很大，制冰巾.位咖仏㈣],!几乎王常， 
无明显的血管收缩，血管阻力亦不高，而一些肾单位灌注馑明显减少、血管收缩和阻力增大 -- 

【病理】 

ATN 肾脏病理改变 ：①肉 眼检查肾脏体积增大、苍白色，剖面皮质肿胀、髓质呈喑红= 
②光镜检查主要部位在近端小管直段，早期小管上皮细胞肿胀、脂肪变性和空泡变性；晚期小管 
上皮细胞可呈融合样坏死，细胞核浓缩，细胞破裂或溶解,形成裂隙和剥脱区基膜暴餒或断巧二 
间质充血、水肿和炎症细胞浸润，有时可见肾小管上皮细胞再生，肾小球和肾小动脉则多无显著 
变化 .. 近端 贤小宵 _«弥乂•-朴/厂 欠二 匕汕 ni 

常见的特征性病理改变。近端肾小管及远端肾单位局灶节段性斑块坏死和细胞脱落是中毒型 
ATN 的病理特征 = 

【临床表现】 

根据尿量减少与否，急性肾衰竭可分为少尿型和非少尿型：急性肾衰竭伴少尿或无尿表现 
者称为少尿型。非少尿型系指血尿素氮、血肌野迅速升高，肌酐清除率迅速降低而不伴有少尿 
表现。临床常见少尿型急性肾衰竭，临床过程分为 三期： 

1. 少尿期 一 般持续1~2周，长者可达4〜6周，持续时间越长，肾损害越重。持续少尿大 
于15天，或无尿大于10天， a 后不良。少尿期的系统症 状有： p 

(1) 水钠潴 留：患 儿可表现为全身水肿、高血违、肺水肿.脑水肿和心力哀•竭，有时因水溜留 
可出现稀释性低钠血症： 

(2) 电解质紊 乱:常 见高辣、低纳、低钱、高镁、高磷和低氣血症： 

(3) 代谢性酸 中毒: 表现为恶心、呕吐、疲乏、嗜睡、呼吸深快、食欲不振.甚至昏迷，血 P H 
降低： 

(4) ，求# 症：因 肾排泄障碍,使各种毒性物质在体内积聚所致：可出现全身各系统中毐症状 ■ 

丨 V 丨， ..， 、丨.乂:…'..丫)|/.:1：^!:-打 

I消化系统 :表现 为食欲不振、恶心，呕吐和腹泻等，严重#出现消化道出血或黄痕.而消化 
道出血可加重氮质血症 

2) 心血管 系统: 主要因水钠潴留所致，表现为 高血压 和心力衰竭.还吋发生心律失常、心包 
炎等. 

3) 神经系 统：可 有嗜睡、神志混乱、焦虑不安、抽搐，昏迷和内务:神经功 能赛乱 ，如多汗或皮 
肤 -F 燥，还可表现为意识、行为、记忆、感觉、情感等多种功能障碍- 

4) 血液 系统: ARF 常伴有正细胞正色素性贫血，贫血随肾功能恶化时加重，系由千:灯细胞 




球菌和革兰阴性杆菌最多见。 

2. 利尿期当 ARF 患儿尿盘逐渐增多,全身水肿减轻,24小时尿量达 250ml/m 2 以上时，即 
为利尿期。一般 持续卜 2周(长者可达1个月 ） ，此期由于大量排尿，可出现脱水、低钠和低钾血症。 
早期氮质血症持续甚至加重，后期肾功能逐渐恢复。 

3. 恢复期利尿期后，肾功能改善，尿盘恢复正常，血尿素氮和肌酐逐渐恢复正常，而肾浓 
缩功能需要数月才能恢复正常，少数患者遗留不可逆性的肾功能损害。此期患儿可表现为虚弱 
无力、消瘦、营养不良、贫血和免疫功能低下、- 

药物所致的 ATN 多为非少尿型急性肾衰竭，临床表现较少尿型急性肾衰竭症状轻、并发症 
少、病死率低。 

【实验室检查】 

1 • 尿液检查尿液检查有助于鉴别肾前性 ARF 和肾实质性 ARF, 详见表14-3。 


表 14-3 肾前性和肾性肾衰竭的鉴别 


脱水征 

尿沉渣 

尿比重 


_ 肾前性 __ 

^ 无或有 

偶见透明管型、细颗粒管型 粗颗粒管型和红细胞管型 

>1.020 <1.010 


尿渗透压 


>500mOsin/L 


尿肌酐/血肌酐 >40 

肾衰竭指数 <1 

尿納 <20mmol/L 

滤过钠排泄分数 <1% 

中心静脉压 <50mmH,0 

补液试验 尿增加 

利尿试验， 有巧 

肾衰竭指数= 尿钠 ( mmol/L)x 血浆肌酐 ( |xmmol/L) 
尿肌野 (|xmmol/L) 


<20( 常 <5) 


>40mmol/L 

正常或增高 

无效 

无效 


滤过钠排泄分数= 尿钠 （ m moI/L) x 血浆肌酐 ( |xnimoI/L) 
血清納 （rnmol/L) x 尿肌酐 ((immol/L) 




注：_，补液试 验：用 2:丨等张液15〜 20ml/kg 快速输人(半小时内输完 ),2 小时尿 M 增加至 6 ~i 0m i/ kg , 为贤前性少尿； 
尿 M 无增加则可能为肾性肾衰竭 

利尿 试验： 如补液后无反应，可使用20% \mm 0.2~0.3g/kg， 在20~30分钟内推注,2小时尿 M 增加至 6~10ml/kg 
为存效，耑继续补液改善 循环； 无反应者给呋塞米 i«2mg/kg,2 小 时尿址 增加至 6~10ml/kg 为有效，若仍无改善，为肾性 
肾哀 竭。 对已有 循环充血者，憤用汁餒醇 

2. 血生化检查应注意监测电解质浓度变化及血肌酐和尿素氮。 

3. 影像学检查采用腹平片、超声、 CT、 磁共振等检查有助于了解肾脏的大小、形态，血管 
及输尿管、膀胱有无梗阻，也可了解肾血流量、肾小球和肾小管的功能，使用造影剂可能加重肾 
损害，须慎用。 



【诊断和鉴别诊断】 

当患儿尿量急剧减少、肾功能急剧恶化时，均应考虑 ARF 的可能，而 ARF 诊断一旦确定，须 
进一步鉴别是肾前性、肾性还是肾后性 ARF。 

1. 诊断依据①尿量显著 减少： 少尿：每日尿 i2<250ml/m : S<l.0ml/(k g *h): 超过24小时 
或无尿[每日尿量 <50ml/m 2 或 <0.5ml/(kg-h) ]超过12 小时; ②氮质血症：血淸肌酐彡 176|xmol/L, 
血尿素氮多 15mmol/L， 或每日血肌酐增加英 44fjLmol/L, 或血尿索氮増加 S=3.57mrrml/L， 有条件者 
测肾小球滤过率(如内生肌酐清除率)，常每 分钟: S30ml/1.73m 2 ; ③有酸中镩、水电解质紊乱等表 
现：无尿量减少为非少尿型 ARF。 

2. 临床分期如前所述。 

3. 病因诊断 

⑴肾前性和肾实质性 ARF 的鉴别（表14-3)。 

(2) 肾后性 ARF: 泌尿系统影像学检查有助于发现导致尿路梗阻的病因。 

【治疗】 

治疗原则是去除病因，积极治疗原发病，减轻症状，改善肾功能，防止并发症的发生。 

1. 少尿期的治疗 

(1) 去除病因和治疗原 发病: 肾前性 ARF 应注意及时纠正全身循环血流动力学障碍，包括 
补液、输注血浆和白蛋白、控制感染等。避免接触肾毒性物质，严格掌握肾毒性抗生素的用药指 
征，并根据肾功能调节用药剂量，密切监测尿量和肾功能变化。 

⑵饮食和 营养: 应选择高搪、低蛋白、富含维生素的食物，尽可能供给足够的能量。供给热 
量210〜 250J/(kg.d)， 蛋白质 0.5g/(kg.d)， 应选择优质动物蛋白，脂肪占总热量的30%~40%。 

(3) 控制水和钠的摄入 :坚持 “量出为入”的原则，严格限制水、钠摄入，有透析支持则可适当 
放宽液体入量。每日液体量控制在 :尿量 +显性失水(呕吐、大便、引流量）+不显性失水-内生 
水。无发热患儿每日不显性失水为 300ml/m 2 , 体温每升高1 T ，不显性失水增加 75ml/m 2 ; 内生水 
在非高分解代谢状态约为 lOOml/m 2 。 所用液体均为非电解质液。髓袢利尿剂（呋塞米)对少尿 
型 ARF 可短期试用。 

(4) 纠正代谢性酸中 毒:轻 中度代谢性酸中毒一般无须处理。当血浆 HC0：；<12mm O l/L 或动 
脉血 pH<7.2, 可补充5%碳酸氢钠 5ml/kg， 提高 C0 2 CP 5mmol/L c 纠正酸中毒时应注意防治低钙 
性抽搐。 

(5) 纠正电解质 紊乱: 包括高钾血症、低钠血症、低钙血症和高磷血症的处理。 

(6) 透析治 疗:凡 上述保守治疗无效者，均应尽早进行透析。透析的指 征:① 严重水潴留， 
有肺水肿、脑水肿的 倾向； ②血钾多 6.5mrm)l/L 或心电图有高钾表现；③严重酸中毒，血浆 
HC0 3 _<12mmol/L 或动脉血 P H<7.2; ④严重氮质血症，血浆尿素氮 >28.6mmr)l/L ，或血浆肌 
酐 >707.2^1^1几,特别是高分解代谢的患儿。现透析指征有放宽的趋势。透析的方法包括腹膜 
透析、血液透析和连续动静脉血液滤过三种技术，儿童，尤其是婴幼儿以腹膜透析为常用。 

2. 利尿期的治疗利尿期早期，肾小管功能和 GFR 尚未恢复，血肌酐、尿素氮、血钾和酸中 
毒仍继续升高，伴随着多尿，还可出现低钾和低钠血症等电解质紊乱，故应注意监测尿量、电解 
质和血压变化，及时纠正水、电解质紊乱，当血浆肌酐接近正常水平时，应增加饮食中蛋白质的 
摄人量。 

3. 恢复期的治疗此期肾功能日趋恢复正常，但可遗留营养不良、贫血和免疫力低下，少数 
患者遗留不可逆性肾功能损害，应注意休息和加强营养，防治感染， 

【预后】 





第十五章造血系统疾病 


第一节小儿造血和血象特点 

'造 血特点 

(-) 胚胎期造血 

造血是血细胞形成的过程。根据造血组织发育和造血部位发生的先后，可将此期分为三个 
不同的阶段。 

1. 中胚叶造血期在胚胎第3周开始出现卵黄璣造血,之后在中胚叶组织中出现广泛的原 
始造血成分，其中主要是原始的有核红细胞。在胚胎第6周后，中胚叶造血开始减退。 

2. 肝脾造血期自胚胎第6〜8周时开始，肝脏出现活动的造血组织，并成为胎儿中期的主 
要造血部位,4~5个月时达高峰,6个月后逐渐减退。胎肝造血主要产生有核红细胞，在此期间 
胎盘也是一个造血部位。 

餘于胚胎第8周脾脏开始造血,以生成红细胞占优势，稍后粒系造血也相当活跃，至12周 
时出现淋巴细胞和单核细胞^胎儿5个月之后，脾脏造红细胞和粒细胞的功能逐渐减退，至出 
生时成为终生造血淋 G 器官。 

胸腺是中枢淋巴器官，胚胎第 6-7 周已出现胸腺，并开始生成淋巴细胞。来源于卵黄毅、肝 
脏或骨髓的淋巴干细胞在胸腺中经包括胸腺素在内的微环境诱导分化为具有细胞免疫功能的 
前 T 细胞和成熟 T 淋巴细胞，并迁移至周围淋巴组织,在相应的微环境中分 为不同 的亚群，这 
种功能维持终生。此外，胚胎期胸腺还有短暂的生成红细胞和粒细胞的功能。 

自胚胎第11周淋巴结开始生成淋巴细胞，从此，淋巴结成为终生造淋巴细胞和浆细胞的器 
官。胎儿期淋巴结亦有短暂的红系造血功能。 

3. 骨髓造血期胚胎第6周开始出现骨髓，但至胎儿4个月时才开始造血活动，并迅速成 
为主要的造血器官，直至出生 2-5 周后成为唯一的造血场所。 

{=) 生后造血 

1. 骨髓造血出生后主要是骨髓造血。婴幼儿期所有骨髓均为红髓，全部参与造血，以满 
足生长发育的需要。5~7岁开始，脂肪组织(黄髓)逐渐代替长骨中的造血组织，因此年长儿和 
成人红髓仅限于肋骨、胸骨，脊椎、骨盆、烦骨、锁骨和肩胛骨,但黄髓仍有潜在的造血功能，当造 
血需要增加时，它可转变为红髓而恢复造血功能。小儿在出生后头几年缺少黄髓，故造血代偿 
潜力小,如果造血需要增加,就会出现髓外造血。 

2. 骨髓外造血在正常情况下，骨髓外造血极少。出生后，尤其在婴儿期，当发生感染性 
贫血或溶血性贫血等造血需要增加时，肝、脾和淋巴结可随时适应需要，恢复到胎儿时的造血状 
态，出现肝 、脾, 淋巴结肿大，同时外周血中可出现有核红细胞和（或）幼稚中性粒细胞。这是小 
儿造血器官的一种特殊反应，称为“骨髓外造血”.感染及贫血纠正后即恢复正常= 

血象特点 



不同年龄儿的血象有所不同。 


辦 









(― ) 红细胞数和血红蛋白量 

由于胎儿期处于相对缺氧状态,红细胞生成素合成增加,故红细胞数和血红蛋白量较高，出 
生时红细胞数约为 (5.0-7.0)x 10 12 /L, 血红蛋白量约为 150~220g/L。 未成熟儿与足月儿基本相等， 
少数可稍低。生后小时，因进食较少和不显性失水，其红细胞数和血红蛋白量往往比出生 
时高些。生后随着自主呼吸的建立,血氧含量增加,红细胞生成素减少,骨髓造血功能暂时性降 
低，网织红细胞 减少； 胎儿红细胞寿命较短,且破坏较多（生理性溶血);由于婴儿生长发育迅速， 
循环血量迅速增加等因素，红细胞数和血红蛋白量逐渐降低，至 2-3 个月时(早产儿较早)红细 
胞数降至 3.0x 10_ U /L. 左右，血红蛋白量降至 100g/L 左右，出现轻度贫血,称为“生理性贫血”。“生 
理性贫血”呈自限性,3个月以后，红细胞数和血红蛋白量又缓慢增加，于12岁时达成人水平。 
此外，初生时外周血中可见到少 ffl 有核红细胞，生后1周内消失。 

网织红细胞数在初生3天内约为0.04~0.06,于生后第7天迅速下降至 0.02 以下，并维持在 
较低水平，约 0.003, 以后随生理性贫血恢复而短暂上升，婴儿期以后约与成人相同= 

(二）白细胞数与分类 

初生时白细胞数为 （15-20)x 10 9 /L, 生后6~12小时达 (21~28)x 10 9 /L, 然后逐渐下降，1周时 
平均为 12x 10 9 /L, 婴儿期白细胞数维持在 10X10VL 左右,8岁以后接近成人水平。 

白细胞分类主要是中性粒细胞与淋巴细胞比例的变化。出生时中性粒细胞约占0.65,淋巴 
细胞约占0.30。随着白细胞总数的下降，中性粒细胞比例逐渐下降，生后4~6天时两者比例约 
相等; 至1 ~2岁时淋巴细胞约占 0.60, 中性粒细胞约占 0.35 ,之后中性粒细胞比例逐渐上升，至 
4 〜6岁时两者比例又 相等; 以后白细胞分类与成人相似。此外，初生儿外周血中也可出现少量幼 
稚中性粒细胞，但在数天内即消失。 

im 血小板数 

血小板数与成人相似，约为 (150-300) x 10 9 /L。 

(四） 血红蛋白种类 

血红蛋白分子由两对多肽链组成，构成血红蛋白分子的多肽链共有6种,分别为 a 、 P 、 7 、 S 、 
e 和？链,不同的血红蛋白分子由不同的多肽链组成。正常情况下可有6种不同的血红蛋白分子： 
胚胎期的血红蛋白为 GowerKfe^Gowei^o^：^ PortlancJUA); 胎儿期的胎儿血红蛋白 ( HhF , 
am); 成人血红蛋白分为 HbA(a 2 p 2 ) 和 HbA 2 (a 2 S 2 ) 两种。 

血红蛋白 Gowerl , Gow er 2 和 Portland 在胚胎12周时消失，并为 HbF 所代替。胎儿6个月 
时 HbF 占 0.90, 而 HM 仅占 0.05-0.10; 以后 HbA 合成逐渐增加，至出生时 HbF 约占 0.70,HbA 
约占 0.30, HbA 2 <0.01 。岀生后 HhF 迅速为 HbA 所代替，1岁时 HbF 不超过 0.05 ,2岁时 HbF 不 
超过0.0 2 。成人的 HbA 约占 0.95,HbA 2 占 0.02-0.03 , HbF 不超过0.02。 

(五） 血容量 

小儿血容量相对较成人多，新生儿血容量约占体重的10%,平均为 300ml; 儿童约占体重的 
8 %~10% ; 成人血容量约占体重的 6 %~8%。 

(盛光耀） 


第二节小儿贫血概述 


贫血是指外周血中单位容积内的红细胞数或血红蛋白量低于正常。婴儿和儿童的红细胞 
数和血红蛋内量随年龄不同而有差异。根据世界卫生组织的资料，血红蛋内 （Hh) 的低限值在 
6~ 59 个月者为 110g/L, 血细胞比容 （HCT) 为0.33;5~11 岁 Hb 为 115g/L,HCT 为 0.34; 12~14岁 
Hh 为 lMg/L.HCT 为 0.36, 海拔每升高 1000m, 血红蛋白上升4%;低于此值为贫血。6个月以 
下的婴儿由于生理性贫血等因素，血红蛋白值变化较大，目前尚无统一标准。我国小儿血液会 



议 (1989 年) 建议: 血红蛋白在新生儿期 <145g/L,l~4 个月时 <90g/L，4 〜 6个月时 <100g/L 为贫血。 

【贫血的分类】 

1. 按程度分类根据外周血血红蛋白含 M 或红细胞数可分为4 度:① 血红蛋白从正常下限 
至 90g/L 者为 轻度; ② ~60g/L 者为 中度; ③ ~30g/L 者为 重度; ④ <30g/L #为极重度：新生儿 Hh 
为 144~120g/L 者为轻度， ~90g/L 者为中度, ~60g/L 者为重度， <60g/L 者为极重度 c 

2. 按病因分类根据造成贫血的原因将其分为红细胞或血红蛋内生成不足、溶血性和失血 
性3类。 

(1) 红细胞和血红蛋白生成不足 

1) 造血物质缺 乏:如 铁缺乏(缺铁性贫血)、维生素 B, 2 和叶酸缺乏（巨幼红细胞性贫血)、维 
生素 A 缺乏、维生素 B fi 缺乏、铜缺乏、维生素 C 缺乏、蛋白质缺乏等= 

2) 骨髓造血功能 障碍: 如再生障碍性贫血、单纯红细胞再生障碍性贫血 r 

3) 感染性及炎症性贫 血:如 流感嗜血杆菌、金黄色葡萄球菌、链球菌等感染。 

4) 其他 :慢性 肾病所致贫血、铅中毒所致贫血、癌症性贫血等： 

(2) 溶血性贫血可由红细胞内在异常或红细胞外在因素引起。 

1) 红细胞内在异 常:① 红细胞膜结构 缺陷: 如遗传性球形红细胞增多症、遗传性椭圆形红细 
胞增多症、棘状红细胞增多、阵发性睡眠性血红蛋白 尿等; ②红细胞酶 缺乏： 如葡萄糖 -6 -磷酸脱 
氢酶 （G-6-PD) 缺乏、丙酮酸激酶 (PK) 缺 乏等; ③血红蛋白合成或结构 异常： 如地中海贫血、血红 
蛋白病等。 

2) 红细胞外在因素:①免疫 因素: 体内存在破坏红细胞的抗体，如新生儿溶血症、自身免疫 
性溶血性贫血、药物所致的免疫性溶血性贫 血等; ②非免疫因 素：如 感染、物理化学因素、毒素、 
脾功能亢进、弥散性血管内凝血等。 

(3) 失血性贫血 :包括 急性失血和慢性失血引起的贫血。 

3. 按形态分类根据红细胞数、血红蛋白量和血细胞比容计算平均红细胞容积 （MCV)、 平 
均红细胞血红蛋白量 （MCH)、 平均红细胞血红蛋白浓度 （MCHC)， 将贫血分为4类（表 15-1X 


表1 5-1 贫血的细胞形态分类 


MCV(fl) MCH(pg) 

80-94 28-32 

大细胞性 >94 >32 

正细胞性 80-94 28-32 

单纯小细胞性 <80 <28 

小细胞低色素性 <80_ < 28 


MCHC(%) 

32-38 


32-38 


32-38 


32-38 


<32 


【临床表现】 

贫血的临床表现与其病因、程度轻重、发生急慢等因素有关。急性贫血，如急性失血或溶血， 
虽贫血程度轻，亦可引起严重症状甚至 休克; 慢性贫血，若机体各器苜的代偿功能较好,可无症 
状或症状较轻，当代偿不全时才逐渐出现症状：红细胞的主要功能是携带氧气，故贫血时组织 
与器官缺氧而产生一系列症状， 

1 •一 般表现皮肤.黏膜苍 广1 为突出表现贫血时皮肤（【I耳轮、 f t '* ' • 1 ' ' 

U 腔黏膜)及甲床呈苍 内色; 重度贫血时皮肤往往呈蜡黄色,易误诊为轻搜 黄疸； 相反，伴有黄I 
舞紫或 其他皮肤色素改变时可掩盖贫血的表现：此外，病程较长的患儿还常有易疲倦、毛发干 
枯.营养低下、体格发眘迟缓等症状： 

2. 造血器官反应婴幼儿期的骨髓几乎全是红髓，贫血时，骨髓+能进-•步代偿而出现骨 
髓外造血，表现为肝脾和淋巴结肿大，外周血中可出现有核红细胞、幼稚粒细胞 





3. 各系统症状 

(1) 循环和呼吸系 统:贫 血时可出现呼吸加速、心率加快、脉搏加强、动脉压增高，有时可见 
毛细血管搏动。重度贫血失代偿时，则出现心脏扩大、心前区收缩期杂音，甚至发生充血性心力 
衰竭。 

(2) 消化 系统： 胃肠蠕动及消化酶分泌功能均受影响，出现食欲减退、恶心、腹胀或便秘等。 
偶有舌炎、舌乳头萎缩等。 

(3) 神经 系统: 常表现为精神不振、注意力不集中、情绪易激动等。年长儿可有头痛、昏眩、 
眼前有黑点或耳鸣等。 

【诊断要点】 

贫血是综合征，必须査清贫血的原因，才能进行合理和有效的治疗。因此，详细询问病史、 
全面的体格检査和必要的实验室检查是作出贫血病因诊断的重要依据。 

1. 病史 

(1) 发病年 龄：可 提供诊断线索 c 不同年龄发生贫血的病因不同。出生即有严重贫血者要 
考虑产前或产时 失血; 生后48小时内出现贫血伴有黄疸者，以新生儿溶血症可能 性大; 婴儿期 
发病者多考虑营养缺乏性贫血、遗传性溶血性 贫血; 儿童期发病者多考虑慢性出血性贫血、再生 
障碍性贫血、其他造血系统疾病、全身性疾病引起的贫血。 

(2) 病程经过和伴随 症状: 起病快、病程短者，提示急性溶血或急性 失血; 起病缓慢者，提示 
营养性贫血、慢性失血、慢性溶血等。如伴有黄疸和血红蛋白尿提示 溶血; 伴有呕血、便血、血尿、 
瘀斑等提示出血性 疾病; 伴有神经和精神症状，如嗜睡、震颤等提示维生素 B 12 缺乏; 伴有骨痛提 
示骨髓浸润病变，肿瘤性疾病多伴有发热、肝脾及淋巴结肿大。 

(3) 喂 养史： 详细了解婴幼儿的喂养方法及饮食的质与量对诊断和病因分析有重要意义。 
单纯乳类喂养未及时添加辅食的婴儿，易患营养性缺铁性贫血或巨细胞性 贫血; 幼儿及年长儿 
饮食质量差或搭配不合理者，可能为缺铁性贫血。 

( 4 ) 过去史 ：询问 有无寄生虫病，特别是钩虫 病史; 询问其他系统疾病，包括消化系统疾病、 
慢性肾病、严重结核、慢性炎症性疾病(如类风湿病)等可引起贫血的有关疾病。此外，还要询问 
是否服用对造血系统有不良影响的药物，如氯霉素、購胺等。 

(5) 家族史 ：与遗 传有关的贫血，如遗传性球形红细胞增多症、 G-6-PD 缺乏、地中海贫血等， 
家族(或近亲）中常有同样患者。 

2. 体格检查 

(1) 生长发育 :慢性 贫血往往有生长发育障碍。某些遗传性溶血性贫血，特别是重型 P 地中 
海贫血，除发育障碍外，还表现有特殊面貌，如颧、额突出，眼距宽、鼻梁低、下颂骨较大等。 

(2) 营养 状况： 营养不良常伴有慢性贫血。 

(3) 皮肤、 黏膜: 皮肤和黏膜苍白的程度一般与贫血程度成正比。小儿因自主神经功能不稳 
定，故面颊的潮红与苍白有时不一定能正确反映有无贫血，观察甲床、结合膜及唇黏膜的颜色比 
较可靠。长期慢性贫血者皮肤呈苍黄，甚至呈古 铜色; 反复输血者皮肤常有色素沉着。如贫血 
伴有皮肤、黏膜出血点或瘀斑，要注意排除出血性疾病和白血病。伴有黄疸时提示溶血性贫血。 

(4) 指甲和 毛发: 缺铁性贫血的患儿指甲菲薄、脆弱，严重者扁平甚至呈匙状甲。巨幼红细 
胞性贫血患儿头发细黄、干稀、无光泽，有时呈绒毛状。 

(5) 肝脾和淋巴结 肿大: 是婴幼儿贫血的重要体征。肝脾轻度肿大多提示髓外 造血; 如肝脾 
明显肿大且以脾肿大为主者，多提示遗传性溶血性贫血。贫血伴有明显淋巴结肿大者，应考虑 
造血系统恶性病变（如白血病、恶性淋巴瘤)。 

除 t ■述病史与体检资料外，还应注意贫血对各系统的影响，如心脏扩大和心尖部收缩期杂 
音等，以及各系统可能的其他损害与贫血的因果关系。 



3. 实验室检查血液检查是贫血鉴别诊断不可缺少的措施，临床上应由简而繁进行。一般 
根据病史、体征和初步的实验室检查资料，通过综合分析，对大多数贫血可作出初步诊断或确定 
诊断; 对一些病情复杂暂时不能明确诊断者，亦可根据初步线索进一步选择必要的检查。 

(1) 外周血 象:这 是一项简单而又重要的检查方法。根据红细胞和血红蛋白量可判断有无 
贫血及其程度，并可根据形态分类协助病因分析。仔细观察血涂片中红细胞的大小、形态及染色 
情况，对贫血的病因诊断有帮助。如红细胞较小、染色浅、中央淡染色区扩大，多提示缺铁性 贫血； 
红细胞呈球形，染色深，提示遗传性球形红细胞增 多症; 红细胞大小不等，染色浅并有异形、靶形和 
碎片者，多提示地中海 贫血; 红细胞形态正常则见于急性溶血或骨髓造血功能障碍 c 白细胞和 
血小板计数以及观察血涂片中白细胞和血小板的质和蛰的改变，对判断贫血的原因也有帮助。 

网织红细胞计数可反映骨髓造红细胞的功能。增多提示骨髓造血功能活跃，可见于急慢性 
溶血或失血性 贫血; 减少提示造血功能低下，可见于再生障碍性贫血、营养性贫血等。此外，在 
治疗过程中定期检查网织红细胞计数，有助于判断疗效，如缺铁性贫血经合理治疗后网织红细 
胞在1周左右即开始增加。 

(2) 骨髓检 查:骨 髓涂片检查可直接了解骨髓造血细胞生成的质和 M 的变化，对某些贫血的 
诊断具有决定性意义(如白血病、再生障碍性贫血、营养性巨幼红细胞性贫血)。骨髓活检对白血 
病、转移瘤等骨髓病变具有诊断价值。 

(3) 血红蛋白分析检查 :如血 红蛋白碱变性试验、血红蛋白电泳、包涵体生成试验等，对地中 
海贫血和异常血红蛋白病的诊断有重要意义。 

⑷红细胞脆性试验:脆性增高见于遗传性球形红细胞增多症;减低则见于地中海贫血。 

(5) 特殊检查 :红细 胞酶活力测定对先天性红细胞酶缺陷所致的溶血性贫血有诊断 意义; 抗 
人球蛋白试验可诊断自身免疫性溶血;血清铁、铁蛋白、红细胞游离原卟啉等检查可以协助诊断 
缺铁性 贫血; 核素 51 铬可以测定红细胞 寿命; 基因诊断对遗传性溶血性贫血不但有诊断意义，还 
有产前诊断价值。 

【治疗原则】 

1. 去除病因这是治疗贫血的关键，有些贫血在病因去除后很可以治愈。对一些贫血原 
因暂时未明的，应积极寻找病因，予以去除。 

2. —般治疗加强护理，预防感染，改善饮食质量和搭配等。 

3. 药物治疗针对贫血的病因，选择有效的药物给予治疗，如铁剂治疗缺铁性 贫血; 维生素 
B, 2 和叶酸治疗 卣幼红 细胞性 贫血; 肾上腺皮质激素治疗自身免疫性溶血性贫血和先天性纯红 
细胞再生障碍性贫 血;“ 强化”免疫抑制(抗胸腺球蛋白、环孢素等)治疗再生障碍性贫血等。 

4. 输红细胞当贫血引起心功能不全时，输红细胞是抢救措施。长期慢性贫血者，若代偿 
功能良好，可不必输红 细胞; 必需输注时应注意量和速度，贫血越严重，一次输注量越少且速度 
宜慢。一般选用浓缩红细胞，每次 5~10ml/kg， 速度不宜过快，以免引起心力衰竭和肺水肿。对 
于贫血合并肺炎的患儿，每次输红细胞量更应减少，速度减慢。 

5. 造血干细胞移植是目前根治严重遗传性溶血性贫血、再生障碍性贫血和“高危”白血 
病的有效方法。 

6. 并发症治疗婴幼儿贫血易合并急慢性感染、营养不良、消化功能紊乱等，应午积极治 
疗：同时还应考虑贫血与合并症的相互影响的特点，如贫血患儿在消化功能紊乱时对于体液失 
衡的调节能力较无贫血的小儿差，在输液治疗时应予注意。 

第三节营养性贫血 

营养性贫血是一组由于各种原因导致造血原料供应不足，表现为红细胞及血红蛋白低于 





“正常”的血液系统疾病。其临床表现并不局限于血液系统。尽管国人生活水平有了明显提高， 
营养性贫血的发病率仍然较高，科学“营养”是降低本组疾病发生的重要措施。 


一、缺铁性贫血 

缺铁性贫血 （iron deficiency anemia , IDA ) 是体内铁缺乏导致血红蛋白合成减少，临床上以小 
细胞低色素性贫血、血清铁蛋白减少和铁剂治疗有效为特点的贫血症。本病以婴幼儿发病率最 
髙,严重危害小儿健康，是我国重点防治的小儿常见病之一。 

[ 铁的代谢】 

1. 人体内铁元素的含量及分布正常人体内的含铁总量随着年龄、体重、性别和血红蛋白水 
平的不同而异。正常成人男性体内总铁量约为 50 mg / kg ， 女性约为 35 mg / kg , 新生儿约为 75 mg / kg 。 
总铁世中约64%用于合成血红蛋白,32%以铁蛋白及含铁血黄素形式贮存于骨髓、肝和脾内， 
3.2%合成肌红蛋 A !<1%存在于含铁酶内和以运转铁的形式存在于血浆中。 

2. 铁的来源铁的来源主要 有二： 

(1) 外源性铁：主要来自食物，占人体铁摄人量的1/3;分为血红素铁和非血红素铁，前者吸 
收率高于后者。动物性食物含铁量高且为血红素铁，吸收率达10%-25% ; 母乳与牛乳含铁量均 
低,但母乳的铁吸收率比牛乳高 2-3 倍。植物性食物中的铁是非血红素铁,吸收率为1.7%~7.9% 0 

(2) 内源 性铁: 体内红细胞衰老或破坏所释放的血红蛋白铁占人体铁摄人量的2/3,几乎全 
部被再利用。 

3. 铁的吸收和运转食物中的铁主要以的形式在十二指肠和空肠上段被吸收。进 
人肠黏膜细胞的 Fe 2 * 被氧化成 Fe 3 %— 部分与细胞内的去铁蛋白 ( apoferritin ) 结合形成铁蛋白 
( ferritin ), 暂时保存在肠黏膜细胞中；另一部分与细胞浆中载体蛋白结合后移出胞外进人血液， 
与血浆中的转铁蛋白 （ transferrin , Tf ) 结合,随血液循环将铁运送到需铁和贮铁组织,供给机体利 
用，红细胞破坏后释放出的铁也同样通过与 Tf 结合运送到骨髓等组织，被利用或贮存。 

肠黏膜细胞调节铁的吸收，这种调节作用又通过体内 ft 存铁和转铁蛋白受体 (Tffi) 来 调控。 
当体内 UK 存铁充足或造血功能减退时，转铁蛋白受体 (Tffl) 与铁复合物合成减少,铁蛋白合成增 
力卩，肠黏膜细胞内的铁大部分以铁蛋白形式 C 存，随肠黏膜细胞的自然脱落而被排出体外,因而 
吸收 减少； 当体内缺铁或造血功能增强时, Tffi 合成增加，铁蛋白合成减少.肠黏膜细胞内的 TfR - 
铁复合物 进人血 流,铁的吸收增加。 

肠腔内一些因素也影响铁的吸收。维生素 C 、 稀盐酸、果糖、氨基酸等还原物质等使 F # 变 
成 Fe ' 有利于铁的 吸收; 磷酸、草酸等可与铁形成不溶性铁酸盐，难于 吸收; 植物纤维、茶、咖啡、 
蛋、牛奶、抗酸药物等可抑制铁的吸收。 

正常情况下，血浆中的转铁蛋白仅1/3与铁结合，此结合的铁称为血清铁 （serum iron , SI ); 
其余2/3的转铁蛋内仍具有与铁结合的能力，在体外加人一定量的铁可使其达到饱和状态，所 
加的铁量即为未饱和铁结合力。血清铁与未饱和铁结合力之和称为血清总铁结合力 （total iron 
binding capacity , TIBC ) 0 血清铁在总铁结合力中所占的百分比称为转铁蛋白饱和度 （transferrin 
saturation , TS) e 

4. 铁的利用与储存铁到达骨髓造血组织后即进人幼红细胞,在线粒体中与原卟啉结合形 
成血红素，血红素与珠蛋白结合形成血红 蛋内。 此外，铁参与肌红蛋白和某些酶(如细胞色素 C 、 
单胺氧化酶、核糖核酸还原酶、琥珀酸脱氢酶等）的合成。在体内未被利用的铁以铁蛋白及含铁 
血黄素的形式贮存。在机体需要铁时,这两种铁均可被利用，通过还原酶的作用，使铁蛋白中的 
Fe 2 + 释放，然后被氧化酶氧化成 Fe ' 与转铁蛋白结合后被转运到需铁的组织。 

5. 铁的排泄正常情况下每日仅有极少量的铁排出体外。小儿每日排出量约为 ISpg / kg , 
约2/3随脱落的肠黏膜细胞，红细胞、胆汁由肠道排出，其他经肾脏和汗腺排出，表皮细胞脱落也 



6. 铁的需要量小儿由于生长发育的需要，每日需摄人的铁 M 相对较成人为多。成熟儿自 
生后4个月至3岁每天约需铁1 mg/kg; 早产儿需铁较多，约达 2mg/kg; 各年龄小儿每天摄入总量 
不宜超过 15mg 。 

7. 胎儿和儿童期铁代谢特点 

(1) 胎儿期铁代谢 特点: 胎儿通过胎盘从母体获得铁，以孕后期3个月获得铁盘最多，平均 
每日约 4m go 故足月儿从母体所获得的铁足够其生后4~5个月内的 需要; 未成熟儿从母体获得 
的铁较少，容易发生缺铁。当孕母严重缺铁，由于母体 TfK 的代偿性增加和胎盘摄铁能力的下降， 
可影响胎儿获取铁。 

(2) 婴幼儿期铁代谢的特 点:足 月新生儿体内总铁约 75mg/kg, 其中25%为! T: 存铁。生后由 
于“生理性溶血”释放的铁较多，随后是“生理性贫血”期造血相对较低下，加之从母体获得的铁 
—般能满足4个月的需要，故婴儿早期不易发生缺铁。但早产儿从母体获得铁少，且生长发育 
更迅速，可较早发生缺铁。约4月龄以后，从母体获得的铁逐渐耗尽，加上此期生长发育迅速， 
造血活跃，因此对膳食铁的需要增加，而婴儿主食人乳和牛乳的铁含童均低，不能满足机体的需 
要，贮存铁耗竭后即发生缺铁，故6个月至2岁的小儿缺铁性贫血发生率高。 

(3) 儿童期和青春期铁代谢特 点:儿 童期一般较少缺铁，此期缺铁的主要原因是偏食，使摄 
取的铁不足，或是食物搭配不合理，使铁的吸收受抑制;肠道慢性失血也是此期缺铁的原因。青 
春期由于生长发育迅速，对铁的需要量增加，初潮以后少女如月经过多造成铁的丢失也是此期 
缺铁的原因。 

【病因】 

1. 先天储铁不足胎儿从母体获得的铁以妊娠最后3个月最多，故早产、双胎或多胎、胎儿 
失血和孕母严重缺铁等均可使胎儿储铁减少。 

2. 铁摄入量不足这是缺铁性贫血的主要原因。人乳、牛乳、谷物中含铁量均低，如不及时 
添加含铁较多的辅食，容易发生缺铁性贫血。 

3. 生长发育因素婴儿期生长发育较快，5个月时和1岁时体重分别为岀生时的2倍和3 
倍; 随着体重增加，血容量也增加较快，1岁时血液循环中的血红蛋白增加2 倍; 未成熟儿的体重 
及血红蛋白增加倍数 更高; 如不及时添加含铁丰富的食物，则易致缺铁。 

4. 铁的吸收障碍食物搭配不合理可影响铁的吸收。慢性腹泻不仅铁的吸收不良，而且铁 
的排泄也增加。 

5. 铁的丢失过多正常婴儿每天排泄铁量相比成人多。每 lml 血约含铁 0.5mg， 长期慢性 
失血可致缺铁，如肠息肉、梅克尔憩室、膈疝、钩虫病等可致慢性失血，用不经加热处理的鲜牛奶 
喂养的婴儿可因对牛奶过敏而致肠出血（每天失血约 0.7ml)。 

【发病机制】 

1. 缺铁对血液系统的影响铁是合成血红蛋白的原料，缺铁时血红素生成不足，进而血 
红蛋白合成减少，导致新生的红细胞内血红蛋白含量不足，细胞浆减少，细胞 变小； 而缺铁对 
细胞的分裂、增殖影晌较小，故红细胞数1减少程度不如血红蛋白明显，从而形成小细胞低色 
素性贫血：缺铁通常经过以下3个阶段才发生贫血 :①铁 减少期 （iron (kplmionJD): 此阶段体 
内呀‘:存铁已减少,但供红细胞合成血红蛋白的铁尚未 减少; ②红细胞生成缺铁期 （mui deficient 
erythmp^sisJDE): 此期贮存铁进一步耗竭，红细胞生成所需的铁亦不足，但循坏中血红 蛋内的 
泣薄 未 减少; ③缺铁性贫血期 （imn deficiency anemia,IDA)： 此期出现小细胞低色素性贫血，还有 

•些北造血系统的症状。 

2. 缺铁对其他系统的影响缺铁可影响肌红蛋内的合成，并 "T 使多种^铁酶（如细胞色尜 
<:.举胺斌化酶、核糖核苷酸还原酶、琥珀酸脱氢酶等)的活性减低：由于这些含铁酶与生物氧化、 



组织呼吸、神经介质分解与合成有关，故铁缺乏时造成细胞功能紊乱，尤其是单胺氧化酶的活性 
降低，造成重要的神经介质，如5-羟色胺、去甲肾上腺素、肾上腺素及多巴胺发生明显变化，不能 
正常发挥功能，因而产生一些非造血系统的表现，如体力减弱、易疲劳、表情淡漠、注意力难于 
集中、注意力减退和智力减低等。缺铁还可引起组织器官的异常，如口腔黏膜异常角化、舌炎、 
胃酸分泌减少、脂肪吸收不良和反甲等。此外，缺铁还可引起细胞免疫功能降低，易患感染性 
疾病。 

【临床表现】 

任何年龄均可发病，以6个月至2岁最多见。发病缓慢，其临床表现随病情轻重而有所不同。 

1. —般表现皮肤黏膜逐渐苍白，以唇、口腔黏膜及甲床较明显，易疲乏，不爱活动。年长 
儿可诉头晕、眼前发黑、耳鸣等。 

2. 髓外造血表现由于髓外造血，肝、脾可轻度 肿大; 年龄越小，病程越久，贫血越重，肝脾 
肿大越明显。 

3. 非造血系统症状 

(1) 消化系统 症状: 食欲减退，少数有异食癖(如嗜食泥土、墙皮、煤渣 等); 可有呕吐、腹泻； 
可出现口腔炎、舌炎或舌乳头 萎缩; 重者可出现萎缩性胃炎或吸收不良综合征。 

(2) 神经系统 症状: 表现为烦躁不安或萎靡不振、精神不集中、记忆力减退，智力多数低于同 
龄儿。 

(3) 心血管系统 症状: 明显贫血时心率增快，严重者心脏扩大，甚至发生心力衰竭。 

(4) 其他： 因细胞免疫功能降低，常合并感染。可因上皮组织异常而出现反甲。 

【实验室检查】 

1. 外周血象血红蛋白降低比红细胞数减少明显，呈小细胞低色素性贫血。外周血涂片可 
见红细胞大小不等，以小细胞为多，中央淡染区扩大。平均红细胞容积 (MCV)<80fl， 平均红细胞 
血红蛋白量 （MCH) <26pg ，平均红细胞血红蛋白浓度 （MCHC) <0.3 1。网织红细胞数正常或轻度 
减少。白细胞、血小板一般无改变。 

2. 骨髓象呈增生活跃，以中、晚幼红细胞增生为主。各期红细胞均较小，胞浆少,染色偏 
蓝，显示胞浆成熟程度落后于胞核。粒细胞和巨核细胞系一般无明显异常。 

3. 有关铁代谢的检查 

(1) 血清铁蛋白 Uemm fcrritiruSF): 可较敏感地反映体内贮存铁的情况，因而是诊断缺铁铁 
减少期 （ID 期）的敏感指标。其放射免疫法测定的正 常值: <3个月婴儿为 194~238[xg/L，3 个月 
后为18 〜 Wpg/LxUfxg/L, 提示缺铁。由于感染、肿瘤、肝脏和心脏疾病时 SF 明显升高，故当缺 
铁合并这些疾病时其 SF 值可不降低，此时测定红细胞内碱性铁蛋白有助诊断。 

(2) 红细胞游离原 卩卜琳 （free erythrocyte protoporphyrin，FEP): 红细胞内缺铁时 FEP 不能完全 
与铁结合成血红素，血红素减少又反馈性地使 FEP 合成增多，未被利用的 FEP 在红细胞内堆积， 
导致 FEP 值增高，当 FEP>0.9 f jimol/L(500^g/dl) 即提示细胞内缺铁。如 SF 值降低、 FEP 升高而 
未出现贫血，这是缺铁红细胞生成缺铁期 （IDE 期）的典型表现。 FEP 增高还见于铅中毒、慢性 
炎症和先天性原卟啉增多症。 

(3) 血清铁 （SI)、 总铁结合力 （TIBC) 和转铁蛋白饱和度 (TS): 这3项检査反映血浆中的铁 
含董，通常在缺铁性贫血期 （IDA 期）才出现异 常：即 Sr 和 TS 降低， TIBC 升高。 SI 正常值为 
12.8~31. 3 |jLmol/L(75 〜175叫/出)，<9.0〜10.7叫11()1/以50~60问/(«)有意义，但其生理变异大，并見在 
感染、恶性肿瘤、类风湿关节炎等疾病时也可降低。 TIBC>62.7|xmol/L(350fig/dl) 有 意义; 其生理 
变异较小，在病毒性肝炎时可增高。 TS<15% 有诊断意义。 

4. 骨髓可染铁骨髓涂片用普鲁士蓝染色镜检，细胞外铁减少。观察红细胞内铁粒细胞数， 
如<1 5 %，提示 r 存铁减少（细胞内铁减少)，这是一项反映体内贮存铁的敏感而可靠的指标： 



【诊断】 

根据病史，特别是喂养史、临床表现和血象特点，一般可作出初步诊断。进一步进行有关铁 
代 u ■的生化检查有确诊意义。必要时可进行骨髓检查。用铁剂治疗有效可证实诊断。 

地中海贫血、异常血红蛋白病、维生素氏缺乏性贫血、铁粒幼红细胞性贫血和铅中毒等亦 
表现为小细胞低色素性贫血，应根据各病临床特点和实验室检查特征加以鉴别。 

【治疗】 

主要原则为去除病因和补充铁剂。 

1. 一 般治疗加强护理，保证充足 睡眠; 避免感染，如伴有感染者应积极控制 感染; 重度贫 
血者注意保护心脏功能。根据患儿消化能力,适当增加含铁质丰富的食物，注意饮食的合理搭 
配，以增加铁的吸收。 

2. 去除病因对饮食不当者应纠正不合理的饮食习惯和食物组成，有偏食习惯者应予纠 
正。如有慢性失血性疾病，如钩虫病、肠道畸形等，应予及时治疗= 

3. 铁剂治疗 

(1) 口服 铁剂: 铁剂是治疗缺铁性贫血的特效药，若无特殊原因，应采用口服法 给药; 二价铁 
盐容易吸收，故临床均选用二价铁盐制剂。常用的口服铁剂有硫酸亚铁（含元素铁20%)、富马 
酸亚铁(含元素铁33%)、葡萄糖酸亚铁(含元素铁12%)、琥珀酸亚铁（含元素铁35%)等，口服铁 
剂的剂量为元素铁每日4〜 6mg/kg， 分3次口服，以两餐之间口服 为宜； 为减少胃肠副反应，可从 
小剂量开始，如无不良反应，可在1~2日内加至足量。近年的研究显示，蛋白琥珀酸铁每天1次 
的临床疗效与传统铁剂每天3次相当，但依从性增高。同时服用维生素 C， 可增加铁的吸收。牛 
奶、茶、咖啡及抗酸药等与铁剂同服均可影响铁的吸收。 

(2) 注射铁 剂：注 射铁剂较容易发生不良反应，甚至可发生过敏反应致死，故应慎用。其适 
应 证是： ①诊断肯定，但口服铁剂后无治疗反应者;②口服后胃肠反应严重，虽改变制剂种类、剂 
量及给药时间仍无改 善者; ③由于胃肠疾病胃肠手术后不能应用口服铁剂或口服铁剂吸收不良 
者。常用注射铁剂有山梨醇枸橼酸铁复合物，专供肌内注 射用； 右旋糖酐铁复合物，为氢氧化铁 
与右旋糖酐铁复合物，可供肌内注射或静脉 注射; 葡萄糖氧化铁，供静脉注射用。 

补给铁剂12~24小时后，细胞内含铁酶开始恢复，烦躁等精神症状减轻，食欲增加。网织红 
细胞于服药 2-3 天后开始上升，5~7日达高峰，2~3周后下降至正常。治疗1~2周后血红蛋白逐 
渐上升，通常于治疗3〜4周达到正常。如3周内血红蛋白上升不足 20g/L， 应注意寻找原因。如 
治疗反应满意，血红蛋白恢复正常后再继续服用铁剂6〜8周，以增加铁贮存。 

4. 输红细胞一般不必输红细胞，输注红细胞的适应证是 :①贫 血严重，尤其是发生心力衰 
竭者; ②合并感 染者; ③急需外科手术者。贫血越严重，每次输注量应越少。 Hh 在 30g/L 以下者， 
应采用等量换血 方法; Hb 在 30~60g/L 者，每次可输注浓缩红细胞4〜 6m】/kg ; Hb 在 60g/L 以上者， 
不必输红细胞。 

【预防】 

做好卫生宣教工作，使全社会，尤其是家长认识到缺铁对小儿的危害性及做好预防工作的 
重要性，使之成为儿童保健工作中的重要内容。主要预防措施包 括:① 提倡母乳喂养，因母乳中 
铁的吸收利用率 较高; ②做好喂养指导，无论是母乳或人工喂养的婴儿，均应及时添加含铁丰富 
且铁吸收率髙的辅助食品，如精肉、血、内脏、鱼等，并注意膳食合理搭配，婴儿如以鲜牛乳喂养， 
必须加热处理以减少牛奶过敏所致肠道 失血; ③婴幼儿食品（谷类制品、牛奶制品等)应加人适 
量铁剂加以 强化; ④对早产儿，尤其是非常低体重的早产儿，宜自2个月左右给予铁剂预防。 

:、营养性巨幼细胞性贫血 

营养性巨幼细胞性贫血 （nutritional megaloblastic anemia) 是由于维生素和（或）叶酸缺乏 





所致的一种大细胞性贫血。主要临床特点是贫血、神经精神症状、红细胞的胞体变大、骨髓中出 
现巨幼红细胞、用维生素 B, 2 和（或）叶酸治疗有效。 

【病因】 

1. 摄入量不足单纯母乳喂养而未及时添加辅食、人工喂养不当及严重偏食的婴幼儿，其 
饮食中缺乏肉类、动物肝、肾及蔬菜.可致维生素 B 12 和叶酸缺乏。羊乳含叶酸量很低，单纯以羊 
奶喂养者可致叶酸缺乏。 

2. 需要量增加婴儿生长发育较快，对叶酸、维生素& 2 的需要量也增加，严重感染者维生 
素 b , 2 的消耗 id: 增加，要 fl 相应增加。 

3. 吸收或代谢障碍食物中维生素 B,: 必须与胃底部壁细胞分泌的糖蛋白结合成复合物 
才能在末端回肠黏膜吸收,进人血液循环后再与转钴胺素蛋白 （rnm 咖 balamin , TC) 结合，运送到 
肝脏。慢性腹泻影响叶酸吸收,先天性叶酸代谢障碍(如小肠吸收叶酸缺陷及叶酸转运功能障碍） 
也可致叶酸缺乏。 

【发病机制】 

叶酸在叶酸还原酶的还原作用和维生素 B 12 的催化作用下变成四氢叶酸，后者是 DNA 合成 
过程中必需的辅酶。当维生素 B 12 或叶酸缺乏，使四氢叶酸减少，导致 DNA 合成减少。幼稚红 
细胞内的 DNA 合成减少,使其分裂和增殖时间延长，出现细胞核的发育落后于胞浆而血红蛋白 
的合成不受影响的发育,红细胞的胞体变大.形成巨幼红细胞。由于红细胞生成速度变慢;巨幼 
红细胞在骨髓内易被 破坏; 进人血液循环的红细胞寿命也较短，从而出现贫血。 

DNA 合成不足也导致粒细胞核成熟障碍，使其胞体增大,出现巨大幼稚粒细胞和中性粒细 
胞分叶过多现象，而且亦可使巨核细胞的核发育障碍而致巨大血小板。 

维生素 b , 2 能促使脂肪代谢产生的甲基丙二酸转变成琥珀酸而参与三羧酸循环，此作用与 
神经髓鞘中脂蛋白形成有关，因而能保持中枢和外周髓鞘神经纤维的功能完整性;当其缺乏时， 
可导致中枢和外周神经髓鞘受损，因而出现神经精神 症状。 叶酸缺乏生要_引起情感改变，偶见 
深感觉障碍，其机制尚未明了。 

维生素 B, 2 缺乏还可使中性粒细胞和巨噬细胞吞噬细菌后的杀灭细菌作用减弱,使组织、血 
浆及尿液中甲基丙二酸堆积，后者是结核分枝杆菌细胞壁成分的原料，有利于结核分枝 杆菌生 
长，故维生素 b , 2 缺乏者易伴结核病。 

【临床表现】 

以6个月至2岁多见,起病缓慢。 

1. 一 般表现多呈虚胖或颜面轻度水肿，毛发纤细、稀疏、黄色，严重者皮肤有出血点或 
瘀斑。 

2. 贫血表现皮肤常呈蜡黄色,睑结膜、口唇，指甲等处苍白，偶有轻度 黄疸; 疲乏无力，常 
伴肝脾肿大。 

3. 神经精神症状可出现烦躁不安、易怒等症状。维生素& 2 缺乏者表现为表情呆滞、目 
光发直、对周围反应迟钝、嗜睡、不认亲人、少哭不笑，智力、动作发育落后甚至退步。重症病例 
可出现不规则性震颤、手足无意识运动，甚至抽搐、感觉异常、共济失调、踝阵挛和 Babinski 征阳 
性等。叶酸缺乏不发生神经系统症状，但可导致神经精神异常。 

4. 消化系统症状常出现较早,如厌食、恶心、呕吐、腹泻和舌炎等。 

【实验室检查】 

1. 外周血象呈大细胞性贫血， MCV>94fl,MCH>32pg。 血涂片可见红细胞大小不等，以大 
细胞为多.易见嗜多色性和嗜碱点彩红细胞，可见巨幼变的有核红细胞，中性粒细胞呈分叶过多 
现象。网织红细胞、白细胞、血小板计数常减少。 

2. 骨髓象增生明显活跃，以红系增生为主，粒系、红系均出现巨幼变，表现为胞体变大、核 



染色质粗而松、副染色质明显。中性粒细胞的胞浆空泡形成，核分叶过多。巨核细胞的核有过 
度分叶现象，巨大血小板。 

3. 血清维生素 B 12 和叶酸测定血清维生素心正常值为200〜 800 ng /L，<100ng/L 为缺乏。 
血清叶酸水平正常值为5〜 6fxg/L，<3jjig/L 为缺乏。 

【诊断】 , 

根据临床表现、血象和骨髓象可诊断为巨幼细胞性 贫血： 在此褪础上，如神经精神症状明 
显，则考虑为维生素 B l2 缺乏所致。有条件时测定血清维生素 B, 2 或叶酸水平可进一步协助确诊。 

【治疗】 

1. —般治疗注意营养，及时添加 辅食; 加强护理，防止感染 r 

2. 去除病因对引起维生素匕 2 和叶酸缺乏的原因应予去除： 

3. 维生素 B 12 和叶酸治疗有神经精神症状者，应以维生素治疗为主，如单用叶酸反而 
有加重症状的可能。维生素 B I2 500 〜1000% —次肌内 注射; 或每次肌内注射 lOOjxg, 每周2~3次， 
连用数周，直至临床症状好转，血象恢复正常 为止； 当有神经系统受累表现时，可予每日 lmg， 连 
续肌内注射2周 以上； 由于维生素 B 12 吸收缺陷所致的患者，每月肌内注射 lmg， 长期应用。用 
维生素 B, 2 治疗后6~7小时骨髓内巨幼红细胞可转为正常幼红 细胞; 一般精神症状2~4天后好 
转； 网织红细胞2~4天开始增加，6~7天达高峰，2周后降至 正常； 神经精神症状恢复较慢。 

叶酸口服剂量为 5mg， 每日3次，连续数周至临床症状好转、血象恢复正常为止。同时口服 
维生素 C 有助于叶酸的吸收。服叶酸1〜2天后食欲好转，骨髓中巨幼红细胞转为 正常; 2~4天 
网织红细胞增加,4〜7天达 高峰; 2〜6周红细胞和血红蛋白恢复正常。因使用抗叶酸代谢药物而 
致病者，可用亚叶酸钙 （calc leucovorin) 治疗。先天性叶酸吸收障碍者， n 服叶酸剂量应增至每 
日15〜 50mg 才有效。 

治疗初期，由于大量新生红细胞，使细胞外钾转移至细胞内，可引起低血钾，甚至发生低血 
钾性婴儿猝死，应预防性补钾。 

【预防】 

改善哺乳母亲的营养，婴儿应及时添加辅食，注意饮食均衡，及时治疗肠道疾病，注意合理 
应用抗叶酸代谢药物。 


第四节溶血性贫血 


溶血性贫血 （hemolytic anemia) 是多种病因引起红细胞寿命缩短或过早破坏，且超过了骨髓 
代偿造红细胞能力的一组疾病。 

正常红细胞寿命为120天左右，每天约1%的衰老红细胞在脾脏清除，同时，相当量的新生 
红细胞从骨髓中释放进人血液循环，当红细胞破坏的速度过快和（或）量大于骨髓的代偿能力， 
即发生本综合征。 


•、遗传性球形红细胞增多促 

遗传性球形红细胞增多症 （herMitary spherocytosis,HS) 是红细胞膜先天性缺陷的溶血性贫 
血，以不同程度的贫血、反复出现黄疸、脾肿大、球形红细胞增多及红细胞渗透脆性增加为特征。 

【病因和发病机制】 

本病大多数为常染色体显性遗传，少数为常染色体隐性遗传。正常红细胞膜由双层脂质和 
膜蛋内组成。本病由于调控红细胞膜蛋白的基因突变，造成膜骨架蛋内（膜收缩蛋内、锚蛋甶） 
单独或联合缺陷.缺陷造成红细胞的病理生理 改变: ①红细胞膜双层脂质不稳定，以出芽形式 
形成囊状而丟失，使红细胞表面积减少，表面积与体积比值 F 降，红细胞变成 球形; ②红细胞膜 



阳离子通透性增力卩，钠和水进人胞内而钾透出胞外,为了维持红细胞内外钠离子平衡，钠泵作用 
加强致 ATP 缺乏，钙 -ATP 酶受抑，致细胞内钙离子浓度升高并沉积在红细胞 膜上; ③红细胞膜 
蛋白磷酸化功能下降.过氧化物酶增加,与膜结合的血红蛋白增加,导致红细胞变形性下降。球 
形红细胞的细胞膜变形性和柔韧性减弱.少量水分进人胞内即易胀破而溶血，红细胞通过脾时 
易被破坏而溶解，发生血管外溶血 = 

【临床表现】 

贫血、黄疽、脾肿大是本病的三大特征，而且在慢性溶血性贫血的过程中易出现急性溶血发 
作。发病年龄越小，症状越重。新生儿期起病者出现急性溶血性贫血和高胆红素血症;婴儿和 
儿童患者贫血的程度差异较大，大多为轻至中度贫血。黄疸可见于大部分患者，多为轻度.呈间 
歇性。几乎所有患者均有脾肿大，且随年龄增长而逐渐显著，溶血 ：)！ 象时肿大明显。肝脏多为 
轻度肿大。未行脾切除的年长儿可并发色素性胆石症,10岁以下发生率为5%，发现胆结石最小 
年龄为 4-5 岁 = 长期贫血可因骨髓代偿造血而致骨骼改变，但程度一般较地中海贫血轻=偶见 
踝部溃疡= 

在慢性病程中，常因感染、劳累或情绪紧张等因素诱发“溶血危 象”: 贫血和黄疸突然加重. 
伴有发热、寒战、呕吐，脾肿大显著并有疼痈。也可出现“再生障碍危 象”: 表现为以红系造血受 
抑为主的骨髓造血功能暂时性抑制，出现严重贫血，可有不同程度的白细胞和血小板减少。后 
者与微小病毒 （parvovirus) B, g 感染有关，呈自限性过程，持续数天或 1-2 周缓解。 

【实验室检査】 

1. 外周血象贫血多为轻至中度，发生危象时可呈 重度； 网织红细胞升高; MCV 和 MCH 多 
正常, MCHC 可增加；白细胞及血小板多正常。外周血涂片可见胞体小、染色深、中心浅染区消 
失的球形红细胞增多，是本病的特征，约占紅细胞数的0.2-0.4。仅少数患者球形红细胞数量少 
或红细胞形态改变不朗显。 

2. 红细胞渗透脆性试验大多数病例红细胞渗透脆性增加,0.5%~0.75%.盐.水开_始溶血， 
0.40%完全溶血。24小时孵育脆性试验则100%病例阳性。 

3. 其他溶血的证据，如血清非结合胆红素和游离血红蛋白增高，结合珠蛋白降低,尿中尿 
胆原增加。红细胞自身溶血试验阳性,加人葡萄糖或 ATP 可以纠正。骨髓象示红细胞系统明显 
增生,但有核红细胞形态无异常。酸化甘油试验阳性。采用十二横酸钠聚丙烯酰胺凝胶电泳或 
放射免疫法测定膜蛋白含量有助于判断膜蛋白的缺陷。分子生物学方法可确定基因突变位点》 

【诊断和鉴别诊断】 

根据贫血、黄疸、脾肿大等临床表现，球形红细胞增多,红细胞渗透脆性增加或孵育后红细 
胞渗透脆性试验增加即可作出初步 诊断; 并应行家族调查，阳性家族史即可确诊。须注意当本 
病合并缺铁时，红细胞渗透脆性可能正常。自身免疫性溶血患者既有溶血的表现，球形红细胞 
亦明显增多，易与本病混淆, Coomhs 试验阳性，肾上腺皮质激素治疗有效等可资鉴别。轻型 HS 
溶血发作时可误诊为黄疽型肝炎,应注意鉴别。 

[ 治疗】 

1. —般治疗注意防治感染，避免劳累和情绪紧张。适当补充叶酸。 

2. 防治高胆红素血症见于新生儿发病者(参阅第七章第九节)。 

3. 输注红细胞贫血轻者无须输红细胞,重度贫血或发生溶血危象时应输红细胞。发生再 
生障碍危象时除输红细胞外，必要时输血小板。 

4- 脾切除脾切除对常染色体显性遗传性疾病患者有显著疗效,术后黄疸消失、贫血纠正. 
不再发生溶血危象和再生障碍危象，红细胞寿命延长，但不能根除先天缺陷。手术应于5岁以 
后进行，因过早切脾可降低机体的免疫功能，易发生严重感染。若反复再生障碍危象或重度溶 
血性贫血致生长发育迟缓，则手术年龄可提早。切脾时注意有无副脾，如有应同时切除。为防 



止术后感染，应在术前1~2周注射多价肺炎球菌疫苗，术后应用长效青霉素预防治疗1年。脾 
切除术后血小板数于短期内升高，如 >800 x 10 9 /L， 应予抗血小板凝集药物，如双嘧达莫等。 

二、红细胞 葡萄糖 -6 - 磷 酸脱氮 酶缺 乏症 

红细胞葡萄糖 -6 -磷酸脱氢酶 (G-6-PD) 缺乏症是一种伴性不完全显性红细胞酶缺陷病。本 
病分布遍及世界各地，估计全世界有2亿以上的人患有 G-6-PD 缺乏症。但各地区、各民族间的 
发病率差异很大。高发地区为地中海沿岸国家、东印度、菲律宾、巴西和古巴等。在我国，此病 
主要见于长江流域及其以南各省，以云南、海南、广东、广西、福建、四川、江西、贵州等省（自治区） 
的发病率较高，北方地区较为少见。 

【病因】 

本病是由于 G-6-PD 的基因突变所致。 G-6-PD 基因定位于X染色体长臂2区8带 （Xq28)， 
全长约 18.5kb， 含13个外显子，编码515个氨基酸。男性半合子和女性纯合子均表现为 G-6-PD 
显著 缺乏; 女性杂合子发病与否取决于其 G-6-PD 缺乏的细胞数虽•在细胞群中所占的比例，在临 
床上有不同的表现度，故称为不完全显性。 

迄今， G-6-PD 基因的突变已达122种 以上； 中国人(含海外华裔）的 G-6-PD 蕋因突变型 
即有17种，其中最常见的是 ntl376G —T (占57.6%)、 ntl388G —A (占14.9%),其他突变有 
nt95A —G、m493A — G、ntl024G —T 等。同一地区的不同民族其基因突变型相似，而分布在 
不同地区的同一民族其基因突变型则差异很大。 

【发病机制】 

本病发生溶血的机制尚未完全明了，目前认为服用氧化性药物（如伯氨喹)诱发溶血的机制 
为: G-6-PD 在磷酸戊糖旁路中是6-磷酸葡萄糖 （G-6-P) 转变为6-磷酸葡萄糖酸 （G-6-PG) 反应 
中必需的酶。 G-6-PD 缺乏时，使还原型三磷酸吡啶核苷 （NADPH) 减少，不能维持生理浓度的还 
原型谷胱甘肽 （GSH)， 从而使红细胞膜蛋白和酶蛋白中的巯基遭受氧化，破坏了红细胞膜的完整 
性。 NADPH 减少后，使高铁血红蛋白 (MH b) 不能转变为氧合血红蛋白， MH1) 增加致红细胞内 
不可溶性变性珠蛋白小体 (Heinz body) 形成明显增加，红细胞膜变硬，通过脾脏时被破坏，导致 
溶血。新生的红细胞 G-6-PD 活性较高，对氧化性药物有较强的“抵抗性”，当衰老红细胞酶活性 
过低而被破坏后,新生红细胞即代偿性增加，故不再发生溶血，呈“自限性”。蚕豆诱发溶血的机 
制未明，蚕豆浸液中含有多巴、多巴胺、蚕豆嘧啶类、异脲咪等类似氧化剂的物质，可能与蚕豆病 
的发病有关，但很多 G-6-PD 缺乏者在进食蚕豆后并不一定发病，故认为还有其他因素参与，尚 
待进一步研究。 

【临床表现】 

根据诱发溶血的不同原因，可分为以下5种临床类型。 

1. 伯氨喹型药物性溶血性贫血是由于服用某些具有氧化特性的药物而引起的急性溶血 c 
此类药物包 括:抗 疟药(伯氨喹、奎宁等)、解热镇痛药 （P 可司匹林、安替比林等)、硝基呋喃类、礎胺 
类、砜类、萘苯胺、大剂量维生素 K、 丙磺舒、川莲、腊梅花等。常于服药后1~3天出现急性血管 
内溶血。有头晕、厌食、恶心、呕吐、疲乏等症状，继而出现黄疸、血红蛋 A 尿，溶血严重者可出现 
少尿、无尿、酸中毒和急性肾衰竭。溶血过程呈自限性是本病的重要特点，轻症的溶血持续1~2 
天或1周左右临床症状逐渐改善而自愈。 

2. 蚕豆病常见于<10岁的小儿，男孩多见，常在蚕豆成熟季节流行，进食蚕豆或蚕豆制品 
(如粉丝）均可致病,母亲食蚕豆后哺乳可使婴儿发病。通常于进食蚕豆或其制品后24~48小时 
内发病，表现为急性血管内溶血，其临床表现与伯氨喹型药物性溶血性贫血相似。 

3. 新生儿黄疸在 G-6-PD 缺乏症高发地区，由 G-6-PD 缺乏引起的新生儿黄疸并不少见。 
感染、病理产、缺氧、给新生儿哺乳的母亲服用氧化剂药物，或新生儿穿戴有樟脑丸气味的衣服 




1. 红细胞 G-6 屮 D 缺乏的筛选试验常用3种 方法： 

⑴高铁血红蛋 A 还原试验 :正常 还原率 >0.75; 中间型为0.74~0.31;显著缺乏者 <0.30。此 
试验可出现假阳性或假阴性，故应配合其他有关实验室检查。 

(2) 荧光斑点试验 :正常 10分钟内出现 荧光; 中间型者 10-30 分钟出现 荧光; 严重缺乏者30 
分钟仍不出现災光。本试验敏感性和特异性均较高。 

(3) 硝基四氮唑蓝 （NBT) 纸 片法： 正常滤纸片呈紫蓝色，中间型呈淡蓝色，显著缺乏者呈 
红色。 

2. 红细胞 G-6-PD 活性测定这是特异性的直接诊断方法，正常值随测定方法而 不同： 

(1) 世界卫生组织 （WHO) 推荐的 Zinkham 法为 （12.1 ± 2.09)IU/gHb。 

(2) 国际血液学标准化委员会 （SICSH) 推荐的 Clock 与 Mclean 法为 (8.34 ± 1.59) IU/gHb 0 

(3) NBT 定量法为 13.1~30.0BNT 单位。 

(4) 近年开展 G-6-PD/6-PGD 比值测定，可进一步提高杂合子的检岀率，正常值为成人 
1.0 〜1.67,脐带血1.1~2.3,低于此值为 G-6-PD 缺乏。 

3. 变性珠蛋白小体生成试验在溶血时阳性细胞 >0.05; 溶血停止时呈阴性。不稳定血红 
蛋白病患者此试验亦可为阳性。 

【诊断】 

阳性家族史或过去病史均有助于临床诊断。病史中有急性溶血特征，并有食蚕豆或服药物 
史，或新生儿黄疸，或自幼即出现原因未明的慢性溶血者，均应考虑本病。结合实验室检查即可 
确诊。 

【治疗】 

对急溶血者，应去除诱因。在溶血期应供给足够水分，注意纠正电解质失衡，口服碳酸氢 
钠，使尿液保持碱性，以防止血红蛋白在肾小管内沉积。贫血较轻者不需要输血，去除诱因后溶 
血大多于1周内自行停止。严重贫血时，可输 G-6-PD 正常的红细胞。应密切注意肾功能，如出 
现肾衰竭，应及时采取有效措施。 

新生儿黄疸可用蓝光治疗，个别严重者应考虑换血疗法，以防止胆红素脑病的发生。 

【预防】 

在 G-6-PD 缺陷高发地区，应进行群体 G-6-PD 缺乏症的 普查； 已知为 G-6-PD 缺乏者应避免 
进食蚕豆及其制品，忌服有氧化作用的药物，并加强对各种感染的预防。 


地中海贫血又称海洋性贫血 （thalassemia)、 珠蛋白生成障碍性贫血，是遗传性溶血性贫血的 
一组疾病。其共同特点是珠蛋白基因的缺陷使一种或几种珠蛋白肽链合成减少或不能合成，导 
致血红蛋白的组成成分改变。本组疾病的临床症状轻重不一。 

本病以地中海沿岸国家和东南亚各国多见，我国长江以南各省均有报道，以广东、广西、海 
南、四川、重庆等省、自治区、直辖市发病率较高，在北方较为少见。 



能障碍，珠蛋白肽链合成障碍，从而出现慢性溶血性贫血 = 根据肽链合成障碍的不同，分别称为 
a 、p、sp 和 S 等地中海贫血。其中以 a 和|3地中海贫血较常见。 

1. P 地中海贫血人类 P 珠蛋白基因簇位于第11号染色体短臂1区2节 （llpl.2)。p 地 
中海贫血的病因主要是该基因的点突变，少数为蕋因 缺失。越因缺 失和有些点突变可致 P 链的 
生成完全受抑制，称为 K 地中海 贫血; 有些点突变或缺失使 P 链的生成部分受抑制，则称为 P+ 
地中海贫血。染色体上的两个等位基因突变点相同者称为纯 合子； 同源染色体上只有一个突变 
点者称为杂 合子; 等位基因的突变点不同者称为双重杂 合子。 

重型 P 地中海贫血是纯合子或双重杂合子状态。因 P 链生成完全或明显受到抑制，以致含 
有 P 链的 HbA 合成减少或消失，而多余的 a 链与 7 链结合而成为 HhF ( a 2 7 2 ), 使 HhF 明显增加。 
由于 HbF 的氧亲和力高，致患者组织缺氧。过剩的 a 链沉积于幼红细胞和红细胞中，形成 a 链 
包涵体附着于红细胞膜上，使其变僵硬，在骨髓内大多被破坏而导致“无效造血”。部分含有包 
涵体的红细胞虽能成熟并被释放至外周血，但当它们通过微循环时就容易被破坏;这种包涵体 
还影响红细胞膜的通透性，从而导致红细胞寿命缩短。所以，患儿在临床上呈慢性溶血性贫血。 
贫血和缺氧刺激红细胞生成素的分泌量增加，促使骨髓增加造血，因而引起骨骼的改变。贫血 
使肠道对铁的吸收增加，加上在治疗过程中的反复输血，使铁在组织中大盘贮存,导致含铁血黄 
素沉着症。 

轻型 (3 地中海贫血是杂合子状态, P 链的合成仅轻度减少，故其病理生理改变极轻微。中 
间型 P 地中海贫血是双重杂合子和某些地中海贫血变异型的纯合子或双重杂合子状态，其病理 
生理改变介于重型和轻型之间。 

2. oc 地中海贫血人类 a 珠蛋白基因簇位于第16号染色体短臂末端 (16pl3.3)。 每条染色 
体各有2个 a 珠蛋白基因，一对染色体共有4个 a 珠蛋白基因。大多数《地中海贫血是由于 a 
珠蛋白基因缺失所致，少数由基因点突变所致。若仅是一条染色体上的一个 a 基因缺失或缺陷， 
则 a 链的合成部分受抑制，称为 a + 地中海 贫血; 若每一条染色体上的2个 a 基因均缺失或缺陷， 
则无 a 链合成，称为V地中海贫血。 

重型 a 地中海贫血是 a° 地中海贫血的纯合子状态，其4个 a 珠蛋白基因均缺失或缺陷，以 
致完全无 a 链生成，因而含有 a 链的 HbA、HbA 2 *HbF 的合成均减少。患者在胎儿期即发生 
大量7链合成74 (Hb Bart)。Hb Bart 对氧的亲和力极高，造成组织缺氧而引起胎儿水肿综合征。 
中间型 a 地中海贫血是 a° 和 a + 地中海贫血的双重杂合子状态，是由3个 a 珠蛋白基因缺失或 
缺陷所致，患者仅能合成少量 a 链，其多余的 p 链即合成 HhH(p4)。HhH 对氧亲和力较高，又 
是一种不稳定的血红蛋白，容易在红细胞内变性沉淀而形成包涵体，造成红细胞膜僵硬而使红 
细胞寿命缩短。 

轻型 a 地中海贫血是 cx + 地中海贫血纯合子或 V 地中海贫血杂合子状态,它仅有2个 a 珠 
蛋白基因缺失或缺陷，故有相当数量的 a 链合成，病理生理改变轻微。静止型 a 地中海贫血是 
a + 地中海贫血杂合子状态，它仅有一个 ot 基因缺失或缺陷 A 链的合成略为减少，病理生理改变 
非常轻微。 

【临床表现和实验室检查】 

1. P 地中海贫血 根据病情轻重的不同，分为以下 3 嗯 

(1) 重型:义称（: <m|ey 贫血患儿出1: 吋尤 症状，至3 〜 12 个片 lim 7WI'i;H H1 ; . 
\( ni <\ 脾肿大，发行 flU 細立 轉，免 状随1龄增益明祕常 W 每4周左右 
输红细 胞以纠 正严重贫血.若长期中度或以 t •.贫血者， |彳1 于骨髓代偿性增生，将导致骨骼变大、 



实验室检査 ：外周 血象呈小细胞低色素性贫血，红细胞大小不等，中央浅染区扩大,出现异 
形、靶形、碎片红细胞和有核红细胞、点彩红细胞、嗜多染性红细胞、豪-周小 体等; 网织红细胞正 
常或增高。骨髓象红系增生明显活跃，以中、晚幼红细胞占多数.成熟红细胞改变与外周血相同。 
红细胞渗透脆性明显减低。 HbF 含盘明显增高，大多 >0.40, 这是诊断重型 p 地中海贫血的重要 
依据。颅骨X线片可见颅骨内外板变薄，板障增宽,在骨皮质间出现垂直短发样骨刺。 

(2) 轻型 ：患者 无症状或轻度贫血，睥不大或轻度肿大。病程经过良好，能存活至老年。本 
病易被忽略，多在重型患者家族调查时被发现。 

实验室 检查： 成熟红细胞有轻度形态改变,红细胞渗透脆性正常或减低,血红蛋白电泳显示 
HbA 2 含量增高 （0.035-0.060), 这是本型的特点。 HbF 含量正常。 

(3) 中 间型： 多于幼童期出现症状，其临床表现介于轻型和重型之间，中度贫血，脾脏轻度或 
中度肿大,黄谊可有可无,骨骼改变较轻。 

实验室检査：外周血象和骨髓象的改变如重型，红细胞渗透脆性减低, HbF 含量约为 
0.40-0.80,HbA, 含量正常或増高。 

2. a 地中海贫血 

⑴静 止型: 患者无症状。红细胞形签正常，出生时脐带血中 HbBart 含量为但3 
个月后即消失。 

m .轻 型: 患者无症状。红细胞形态有轻度改变，如犬小不等、中央浅染、异形等;.红细胞渗 
透脆性 降低; .豳性珠蛋白小体 阳性; HbA 2 和 HhF 含量正常或稍低。患儿脐血 Hb Bart 含量为 
(um-o.wo, 于生后 6 个月时完全消央。 - 

W 中 间型： 又称血红蛋白 H 病。患儿出生时无明显 症状; 婴儿期以后逐渐出现贫血、疲乏 
无力、肝脾肿大、轻度 黄疽; 年龄较大患者可出现类似重型 (3 地中海贫血的特殊面容。合并呼吸 
道感染或服用氧化性药物、抗疟药物等可诱发急性溶血而加重贫血，甚至发生溶血危象。 

实验室 检査: 外周血象和骨髓象的改变类似重型 P 地中海 贫血; 红细胞渗透脆性 减低; 变性 
珠蛋白小体阳性; HbA 2 及 HbF 含量正常。出生时血液中含有约 0.25 Hb Bart 及少量 HbH; 随年 
龄增长， HhH 逐渐取代 Hh Bart ,其含量约为0.024~0.44。包涵体生成试验阳性。 

(4) 重型 ：又称 Hh Bart 胎儿水肿综合征。 賭几 常于30~40周时流产、死胎或娩出后半小时 
内死亡,胎儿呈重度贫血、黄疽、水肿、肝脾肿大、腹腔积液、胸腔积液。胎盘巨大且质脆。 

实验室 检査： 外周血成熟红细胞形态改变如重型 P 地中海贫血，有核红细胞和网织红细胞 
明显增高。血红蛋白中几乎全是 Hb Bart 或同时有少量 HhH, 无 HbA、HbA, 和 HbF„ 

【诊断和鉴别诊断】 

根据临床特点和实验室检査,结合阳性家族史,一般可作出诊断。有条件时.可进行基因诊 
断,-本病须与下列疾病鉴别。 

1. 缺铁性贫血轻型地中海贫血的临床表现和红细胞的形态改变与缺铁性贫血有相似之 
处，故易被误诊。但缺铁性贫血常有缺铁诱因，血清铁蛋白含量减低,骨髓外铁粒幼红细胞减少， 
红细胞游离原卟啉升高,铁剂治疗有效等可资鉴别。对可疑病例可借助血红蛋白碱变性试验和 
血红蛋内电泳鉴别 

2. 遗传性球形红细胞增多症见本节遗传性球形红细胞增多症。 


【治疗】 

轻型地中海贫血无须特殊治疗。中间型和重型地中海贫血应采取下列一种或数种方法给 
予治疗。 . 

1. 一 般治疗注意休息和营养，积极预防感染。适当补充叶酸和维生索 E。 

2. 输血和去铁治疗此法在目前仍是重要的治疗方法之 一 c 

(1) 红细胞 输注: 少量输注法仅适用于中间型 a 和 p 地中海贫血，不主张用于重型0地中海 
贫血。对于重型 P 地中海贫血应从早期开始给予适量的红细胞输注，以使患儿生长发育接近正 
常和防止骨骼病变。其方法是先2~4周内分次输注浓缩红细胞，使患儿血红蛋内含世达 120g/L 
左右; 然后每隔4 〜 5周输注浓缩红细胞 10~15ml/lc g ， 使血红蛋白含 M 维持在 90~140g/L。 但本法 
容易导致含铁血黄素沉着症，故应同时给予铁螯合剂治疗。 

(2) 铁螯合剂 ：除铁 治疗是改善重型地中海贫血患者生存质量•和延长寿命的主要措施。目 
前临床上使用的药物有去铁胺 (deferoxamine)、 去铁酮 (deferiprone) 和去铁斯若 （defemsirox)。 通 
常在规则输注红细胞1年或10~20单位后进行铁负荷评估，如有铁过载（外>1000问 /L)， 则开始 
应用铁聲合剂。去铁胺每日 25~40mg/kg， 每晚1次连续皮下注射12小时，或加入等渗葡萄糖液 
中静脉滴注8~12 小时; 每周5~7天，长期应用。去铁胺副作用不大，偶见过敏反应，长期使用偶 
可致白内障和长骨发育障碍，剂量过大可引起视力和听觉减退。维生素 C 与去铁胺联合应用可 
加强其从尿中排铁的作用，剂量为每天 2~3mg/kg， 最大量为 200mg/rl c 

3. 脾切除脾切除对血红蛋白 H 病和中间型 P 地中海贫血的疗效较好，对重型 P 地中海 
贫血效果差。脾切除应在5~6岁以后施行并严格掌握适应证。 

4. 造血干细胞移植异基因造血干细胞移植是目前能根治重型 P 地中海贫血的方法。如 
有 HLA 相配的造血干细胞供者，应作为治疗重型 P 地中海贫血的首选方法。 

5. 基因活化治疗应用化学药物可增加7基因的表达或减少 a 基因的表达，以改善 (3 地 
中海贫血的症状，已用于临床的药物有羟基脲、5-氮杂胞苷 (5-AZC)、 阿糖胞苷、白消安、异烟肼 
等，目前正在探索之中。 

【预防】 

开展人群普查和遗传咨询、做好婚前指导以避免地中海贫血基因携带者之间联姻，对预防 
本病有重要意义。采用基因分析法进行产前诊断，奸娠？•期对，㈣邝和《地中海贫血胎儿 
作出诊断并及时终止妊娠，以避免胎儿水肿综合征的发生和重型 P 地中海贫血患者的出生，这 
是目前预防本病行之有效的方法。 

(方建培） 


第五节出血性疾病 

*、免疫性血小板减少症 

免疫性血小板减少症 （immune thrombocytopenia,ITP), 既往又称特发性血小板减少性紫癜 
(idiopathic thrombocytopenic purpura), 是小儿最常见的出血性疾病。其主要临床特点是皮肤、黏 
膜自发性出血和束臂试验阳性，血小板减少、出血时间延长和血块收缩不良。 

【病因和发病机制】 

患儿在发病前常有病毒感染史。目前认为病毒感染不是导致血小板减少的直接原因，而是 




由于病毒感染后使机体产生相应的抗体，这类抗体可与血小板膜发生交叉反应,使血小板受到 
损伤而被单核-巨噬细胞系统清除。此外，病毒感染后，体内形成的抗原-抗体复合物可附着于 
血小板表面,使血小板易被单核-巨噬细胞系统吞噬和破坏,使血小板的寿命缩短，导致血小板 
减少。患者血清中血小板相关抗体 (PAIgG) 含量多增高。研究证实，辅助性 T 细胞 (Th) 和细胞 
毒 T 细胞 （CTI.) 的活化及相关细胞因子紊乱是导致本病慢性化过程的重要原因。现已知道，血 
小板和巨核细胞有共同抗原性，抗血小板抗体同样作用于骨髓中的巨核细胞，导致巨核细胞成 
熟障碍，巨核细胞生成和释放均受到严重影响,使血小板进一步减少。 

免疫性血小板减少症的发生可以是原发性或其他疾病引起。继发性常见于下列病症 :疫苗 
接种、感染 （CMV 、 Hp、HCV、HIV 等)、抗磷脂综合征 、SLE 、免疫缺陷病、药物、淋巴増殖性病变、骨 
髓移植的副作用等。 

【临床表现】 

本病见于各年龄小儿，以1~5岁小儿多见，男女发病数无差异，冬春季发病数较高。新诊断 
的 ITP 患儿于发病前1~3周常有急性病毒感染史，如上呼吸道感染、流行性腮腺炎、水痘、风疹、 
麻疹、传染性单核细胞增多症等,亦偶见于免疫接种后。大多数患儿发疹前无任何症状,部分可 
有发热。以自发性皮肤和黏膜出血为突出变现,多为针尖大小的皮内或皮下出血点，或为瘀斑 
和紫癜，少见皮肤出血斑和血肿。分布不均匀，通常以四肢为多，在易于碰撞的部位更多见。常 
伴有鼻出血或齿龈出血，胃肠道大出血少见，偶见肉眼血尿。青春期女性患者可有月经过多。 
少数患者可有结膜下和视网膜出血。颅内出血少见，一旦发生,则预后不良。出血严重者可致 
贫血，肝脾偶见轻度肿大，淋巴结不肿大。 

大约80%~90%的患儿于发病后1~6个月内痊愈,10%-20%的患儿呈慢性病程。病死率约 
为主要致死原因为颅内出血。 

【实验室检查】 

1. 外周血象血小板计数 <100xl.0 9 /L, 出血轻重与血小板数多少有关,血小板<50x10% 
时可 M 自发性出血, <20x l(f/L 財班血明显, <10x l(f/L 时出血严重。慢性型者可见血小板大小 
不等，染色较浅。失血较多时可致贫血，白细胞数正常。出血时间延长，凝血时间正常,血块收 
缩不良。血清凝血酶原消耗不良。 

2. 骨髓象国外学者不建议常规进行骨髓细胞学检查。国内专家仍充分肯定骨髓检查对 
于 ITP 的整别诊断价值。特别是在临床表现不典型或对治疗反应差时，骨髓检查是非常必要的， 
有时甚至需多次骨髓穿刺。新诊断的 ITP 和持续性 ITP 骨髓巨核细胞增多或正常。慢性 ITP 巨 
核细胞显著增多，幼稚巨核浆细胞增多，核分叶减少，核浆发育不平衡，产生血小板的巨核细胞 
明显减少，其细胞质中有空泡形成、颗粒减少和量少等现象。 

3. 血小板抗体测定主要是 PAIgG 增高，但 PAIgG 增高并非 ITP 的特异性改变，其他免疫 
性疾病亦可增高。如同时检测 PAIgM 和 PAIgA, 以及结合在血小板表面的糖蛋白、血小 板内的 
抗 GPIIh/EIa 自身抗体和 GPlb/ K 自身抗体等可提高临床诊断的敏感性和特异性。 

4. 血小板寿命测定经放射性核素 51 Cr 或 m In 标记血小板测定其寿命，发现患者血小板 
存活时间明显缩短，甚至只有数小时(正常为8~10天) ，一 般不作为常规检查。 

5. 其他束臂试验阳性，慢性 ITP 患者的血小板黏附和聚集功能可以异常。 

【诊断和鉴别诊断】 

根据病史、临床表现和实验室检查即可作出诊断。美国血液学会 (ASH,2011) 根据临床病 
程的长短将本症分为3型 :①新 诊断的 ITP(newly diagnosed ITP): 确诊后 <3个月持续性 ITP 
(persistent ITP)： 确诊后 3~12 个月慢性 ITP (chronic ITP): 确诊后 >12 个月以上。以上分型不 
适用于继发性 ITP。ASH 还界定 :重型 ITP (severe ITP): 患者发病时需要紧急处理的出血症状或 
病程中新的出血症状必须应用提升血小板的药物治疗,包括增加原有药物的 剂量。 难治性 ITP 



(refractory ITP): 是指脾脏切除术后仍为重型 ITP 的患儿。 

本症还需与下列疾病相 鉴别： 

1. 急性白血病外周血白细胞不增高的急性白血病易与 ITP 相混淆，通过血涂片和骨髓涂 
片检査见到白血病细胞即可确诊= 

2. 再生障碍性贫血患者表现为发热、贫血和出血，肝、睥和淋巴结+肿大 . 巧 ITP 合并贫 
血者相似。但再生障碍性贫血时贫血较重，外周血白细胞和中性粒细胞减少，骨髓造血功能减 
低，巨核细胞减少有助于诊断= 

3. 过敏性紫癜为出血性斑丘疹，对称分布，成批出现，多见于下肢和臀部，血小板正常 ，一 
般易于鉴别。 

4. 继发性血小板减少性紫癜严重细菌感染和病毒血症均可引起血小板减少。化学药物、 
脾功能亢进、部分自身免疫性疾病(如系统性红斑狼疮等)、恶性肿瘤侵犯骨髓和某些溶血性贫血 
等均可导致血小板减少，应注意鉴别。 

【治疗】 

1. 一 般治疗对于新诊断 ITP 病例 :①患 儿无出血或轻微出血(皮肤出血点或瘀斑)可不考 
虑血小板计数，处理措施为严密 观察; ②舆出血持续15分钟或以上，应根据出血状况选择治疗 
方法。对于血小板计数稳定在30 x 10 9 /L 以上的持续性和慢性病例，要充分考虑激素和免疫抑 
制剂等治疗给患儿带来的风险。在急性出血期间以住院治疗为宜，尽 M 减少活动，避免外伤， 
明显出血时应卧床休息。应积极预防及控制感染，避免服用影响血小板功能的药物（如阿司匹 
林等)。 

2. 糖皮质激素其主要药理作用 是:降 低毛细血管通 透性; 抑制血小板抗体产生;抑制单 
核-巨噬细胞系统破坏有抗体吸附的血小板。常用泼尼松，剂量为每日 1.5~2mg/kg， 分3次口服， 
或者每日 4mg/kg， 连用4天。出血严重者可用冲击疗法 :地塞 米松每 U 0.5 - 2 mg/kg， 或甲泼尼龙 
每日 20~30mg/kg， 静脉滴注，连用3天，症状缓解后改口服泼尼松。用药至血小板数回升至接近 
正常水平即可逐渐减量，疗程一般不超过4周。停药后如有复发，可再用泼尼松治疗。 

3. 大剂量静脉丙种球蛋白主要作 用是: ①封闭巨噬细胞受体，抑制巨噬细胞对血小板的 
结合与吞噬，从而干扰单核-巨噬细胞系统吞噬血小板的作用;②在血小板上形成保护膜抑制血 
浆中的 IgG 或免疫复合物与血小板结合，从而使血小板免受吞噬细胞破坏;③抑制自身免疫反 
应，使抗血小板抗体减少=单独应用大剂量静脉丙种球蛋白的升血小板效果与糖皮质激素相似， 
常用剂量为每日 0.4~0.5g/kg， 连续5天静脉 滴注; 或每次 lg/kg 静脉滴注，必要时次 H 可再用1 次； 
以后每3~4周1次。副作用少，偶有过敏反应。 

4. 血小板输注因患儿血液循环中含有大量抗血小板抗体，输入的血小板很快被破坏，故 
通常不主张输血 小板； 只有在发生颅内出血或急性内脏大出血危及生命时才输注血小板，并需 
同时予以大剂量•肾上腺皮质激素，以减少输人血小板被破坏。 

5. 抗 -D 免疫球蛋白 (anti-D immunoglobulin) 又称抗 Rh 球蛋白，其作用机制尚未完全淸楚， 
主要作用是封闭网状内皮细胞的 Fc 受体。其升高血小板的作用较糖皮质激素和大剂董丙种球 
蛋内慢，但持续时间长。常用剂量为每日25 〜 5(Vg/kg， 静脉注射，连用5天为1疗程。在 Rh + 的 
怍脾切 除患儿，单剂董抗 D- 免疫球蛋白可作为一线治疗。主要副作用是轻度溶血性输血反应 
和 Coomhs 试验阳性。 

6. 脾切除现多主张采用腹腔镜脾切除术。脾切除有效率约为 7 0%，适用于病程超过1年， 
血小板持续 <50 x 10 9 /L (尤其是 <20x 10 9 /L)， 有较严重的出血症状，内科治疗效果不好者，手术 
宜在6岁以后进行。10岁以内发病的患者，其5年自然缓解机会较大，尽叫能+彳』•脾切除。术 
前必须进行骨髓检查，臣核细胞减少者不宜进行脾切除，.术前 PAIg(； 极度增卨荷，睥切除的疗 
效亦较差。 



7. 利妥昔单抗 （rituximah) 目前主要用于治疗慢性 ITP 和难治性 ITP。 剂量为 375mg/m 2 , 
静脉滴注，每周1次，共4次。一般在首次注射4~8周内起效。 

8. TPO 和 TPO 受体激动剂目前主要用于治疗难治性 ITP。 重组 TPO, 每日 lfxg/kg， 连 
用14日，不良反应轻微。血小板生成素拟肽 (romipbstim)， 首次应用从 lfxg/kg 每周1次皮下注 
射开始，根据血小板计数每周增加 l^g/kg, 最大剂量为 lOfJLg/kgo 若持续2周 PLT 多 200x 10 9 /L， 
开始每周减 M lpg/kg。PLT 多 400x 10VL 时停药。若最大剂量应用4周血小板计数未见上升， 
视为无效，应停药。 

9. 免疫抑制剂闫前主要用于治疗慢性 ITP。 环孢素 3~5mg/(kg*d)， 分2~3次口服，开始 
治疗剂董可稍大，应根据血药浓度调整剂蛩,疗程3〜4个月，主要副作用是肝肾功能损害。其他 
如长春新碱，每次 0.75~l mg /m 2 , 加0.9%氣化钠溶液静脉注射，每周1次，可连续用4~6 次; 环隣 
酰胺，每次300〜 400mg/m 2 , 加5%葡萄糖溶液静脉滴注，每1~2周1次，可连续用3~4次。亦可 
用硫唑嘌呤 1.5 〜 2.5mg/(kg.rl)， 口服8 〜 12周，观察疗效。对儿童慢性 ITP 应用细胞毒药物治疗 
一定要慎重，对其利弊要进行综合评价。 

10. 其他达那唑 （ darned) 是一种合成的雄性激素，对部分病例有效，剂量为每曰 
10~15mg/kg, 分次口服，连用2~4个月。干扰素 -0L2h 对部分顽固病例有效，剂量为每次5万~10 
万单位 /kg， 皮下或肌内注射，每周3次，连用3个月。 

:、血友病 

血友病 （hemophilia) 是一组遗传性凝血功能障碍的出血性疾病，包 括:① 血友病 A， 又称遗 
传性抗血友病球蛋白缺 乏症; ②血友病 B， 又称遗传性 F IX缺乏症。其发病率为(5~10)/10万，以 
血友病 A 较为常见（占80%~85%)，血友病 B 次之。其共同特点为终生在轻微损伤后发生长时 
间出血。 

【病因和发病机制】 

血友病 A 和 B 为X连锁隐性遗传，由女性传递、男性发病。因子 VDUX 缺乏均可使凝血过程 
第一阶段中的凝血活酶生成减少，引起血液凝固障碍，导致岀血倾向。因子珊是血浆中的一种 
球蛋白（其抗原为\1: Ag， 功能部分称为 Vi : C)， 它与 von Willebrand 因子 (vWF) 以非共价形式结 
合成复合物存在于血浆中。因子 VDI 和 vWF 是由不同基因编码的性质和功能完全不同的两种蛋 
白质。 VDhC 仅占复合物的1%，水溶性，80%由肝脏合成，余20%由脾、肾和单核-巨噬细胞等 
合成，其活性易被破坏，在 37=C 储存24小时后可丧失50% 0 vWF 由血管内皮细胞合成，其功能 
主要有 :①作 为因子 WI 的载体对因子 VDI 起稳定 作用; ②参与血小板黏附和聚集功能。 vWF 缺乏时， 
可引起出血和因子 M 缺乏。 

因子 K 是一种由肝脏合成的糖蛋白，在其合成过程中需要维生素 k 的参与。 

【临床表现】 

出血症状的轻重及发病的早晚与凝血因子的活性水平相关。血友病 a 和 B 大多在2岁时 
发病，亦可在新生儿期即发病。 

1. 皮肤、黏膜出血由于皮下组织、口腔、齿龈黏膜易于受伤，为出血好发部位。幼儿亦常 
见于头部碰撞后出血和血肿。 

2. 关节积血是血友病最常见的临床表现之一,多见于膝关节，其次为踝、髋、肘、肩关节 
等。关节出血可以分为3期 :①急性期: 关节腔内及周围组织出血，引起局部红、肿、热、痛和功 
能 障碍。 由于肌肉痉挛，关节多处于屈曲位置。②关节炎期 ：因反 复出血、血液不能完全被吸 
收，刺激关节组织，形成慢性炎症，滑膜增厚。③后期 :关节 纤维化、强硬、畸形、肌肉萎缩、骨质 
破坏，导致功能丧失。膝关节反复出血，常弓I起膝屈曲、外翻，腓骨半脱位,形成特征性的血友病 
步态。 





第十五章造血系统疾病 


3. 肌肉出血和血肿重型血友病 A 常发生肌肉出血和血肿，多发生在创伤或活动过久后， 
多见于用力的肌群。深部肌肉出血时可形成血肿，导致局部肿痛和活动受限，可引起局部缺 
血性损伤和纤维变性。在前臂可引起手挛缩，小腿可引起跟腱缩短，腰肌痉挛可引起下腹部 
疼痛。 

4. 创伤或手术后出血不同程度的创伤、小手术，如拔牙、扁桃体摘除、脓肿切开、肌内注射 
或针灸等，均可引起严重的出血。 

5. 其他部位的出血如鼻出血、咯血、呕血、黑便、血便和血取等;也可发生颅内出血，是最 
常见的致死原因之一。 

血友病 B 的出血症状与血友病 A 相似，患者多为轻型，出血症状较轻= 

【实验室检查】 

1. 血友病 A 和 B 实验室检查的共同特点是:①凝血时间延长（轻觀者正常 ); ②凝血酶原 
消耗不 良; ③活化部分凝血活酶时间 延长; ④凝血活酶生成试验异常：出血时间、凝血酶原时间 
和血小板 正常： 

2. 当凝血酶原消耗试验和凝血活酶生成试验异常时，可进行纠正试验.其原现为正常血浆 
经硫酸钡吸附后尚含有因子 WI， 不含因子IX，正常血清含有因子 IX. 不含因子 V1L 据此.如患者 
凝血酶原消耗时间和凝血活酶生成时间被硫酸钡吸附后的正常血浆所纠正，而不被正常血清纠 
正，则为血友病 A; 如以上两试验被正常血清所纠正而不被经硫酸钡吸附的正常血浆纠正，则为 
血友病 B。 

3. 测定凝血因子 FVI 或 FK 促凝活性 （FlhC 或 F1X:C) 减少或极少，有助于判断血友病的 
类型、病情的轻重以及指导治疗。正常新鲜血浆所含因子 Vi : C 或因子IX :C 平均活性均为 lU/ml 
(以 100% 表示)。正常参 考值: VI:C78%~128%，IX : C68%~128%。 

4. 基因诊断可用基因探针、 DNA 印迹技术、限制性片段长度多态性开展血友病携带者及 



根据病史、出血症状和家族史即可考虑为血友病，进一步确诊须进行有关实验室检查。携 
带者检查 :男性 患者与正常女性所生儿子均为正常，所生女儿均为携带者;女性携带者与正常男 
性所生的儿子有50%的几率为血友病患者，所生的女儿有50%的几率为致病基因携 带者; 女性 
携带者与男性患者所生的儿子有50%的几率为血友病 患者; 男性患者与女性患者所生的儿子和 
女儿都是患者，但这种几率极为罕见。基因序列分析除可确诊本病外，尚可发现轻症患者和致 
病基因携带者。 

根据因子 vm : c 或因子IX :C 活性水平的高低，将血友病 A 或血友病 B 分为重型（<1%)、中型 
(1%〜5%)、轻型（>5%~25%)及亚临床型（>25%~45%)4种临床类型。 

血友病须与血管性血友病 (vWD) 鉴别，后者出血时间延长、阿司闪林耐量试验阳性、血小板 
黏附率降低、血小板对瑞斯托霉素无凝集反应、血浆 Vi : C 减少或正常、血浆 vWF 减少或缺乏。 
此外，血管性血友病为常染色体显性遗传，家族调查亦有助于鉴别。 

【治疗】 

1. 预防出血自幼养成安静的生活习惯以减少和避免外伤出血，应避免使用阿司匹林和非 
甾体抗炎药 （NSAIDs)， 尽量避免肌内注射，如因患外科疾病需行手术治疗，应注意在术前、术中 
和术后补充所缺乏的凝血因子。 

2. 局部止血对表面创伤、鼻或口腔出血可局部压迫止血，或用纤维蛋白泡沫、吸收性明胶 
海绵蘸组织凝血活酶或凝血酶敷于伤口处。早期关节出血者宜卧床休息，并用夹板固定肢体， 
放于功能位，亦可局部冷敷，并用弹力绷带缠扎。关节出血停止、肿痛消失时，可行适当体疗，以 
防关节畸形。严重关节畸形可用手术矫形治疗。 



3. 替代疗法 

(1) 因子 Vffl 浓 缩剂： 系人的血浆制备而成，被广泛用于血友病 A 的替代治疗。因子 M 的半衰 
期为8~12小时，需每12小时输注1次，每输人 lU/kg 可提高血浆因子珊活性约2%。因子 K 的 
半衰期为18~24小时，常24小时输注1次，每输入 lU/kg 可提高血浆因子 K 活性约1%。为防 
止经血传播疾病，如艾滋病、乙型和丙型肝炎等，目前临床上已广泛应用基因重组人因子珊和因 
子IX制剂，如应用最广泛的第二代重组人因子II制剂，进一步降低了病毒感染的风险。各种岀 
血情况时因子 WI 和因子IX用量参见表15-2。 


表 15-2 因子 V 和因子IX的剂 霣和使 用方法 


出血程度 

因子VI 

因子IX 

早期轻度出血 

10~15U/kg， 每12小时1次，共1~3次 

15~30U/kg， 每日1次，共1 〜 3次 

中度出血（明显关节出血、轻 
度创伤） 

20U/kg, 每12小时1次，连用2日后 
可隔日应用，直至止血 

30U/kg， 每日1次，直至止血 

重度出血（颅内岀血、严重出 

首日每次 50U/kg， 每12小时1次，然 

首日 80U/kg， 以后维持因子 K 

血、严重创伤、大手术等） 

后维持因子 VID 活性 >50% 5 〜 7日，必 
要时再维持因 子\1 活性 >30% 5~ 7 日 

活性40%5~7日，必要时再维 
持因子 K 活性 >30% 5〜7日 


(2) 冷 沉淀： 通常以 200ml 血浆制成，每袋容量为 20ml， 含因子 \1 和因子XI各80 〜 I00U、 纤 
维蛋白原 250mg、 一定量的 vWF 及其他沉淀物。用于血友病 A 和血管性血友病 (vWD) 等的治 
疗,要求与受血者 ABO 血型相同或相容，剂量和方法参阅表15-2。冷沉淀中 FVI 含量是血浆的 
5~10倍，对血友病 A 的治疗效果优于血浆。 

(3) 凝血酶原复 合物: 含有因子 n、\H、K 、X，可用于血友病 B 的治疗。 

(4) 输血浆或新鲜 全血: 血友病 A 患者需输新鲜血浆或冰冻新鲜血浆，按 1ml 血浆含因子 VDI 
1U 计算； 血友病 B 患者可输储存5天以内的血浆，一次输人量不宜过多，以每次 10ml/kg 为宜。 
无条件时，可输给6小时内采集的全血，每次 10ml/kg， 可提高患者血中因子VI活性10%。输血 
的疗效只能维持2天左右，仅适用于轻症患儿。 

约15%的血友病 A 患者经反复因子 \1 替代治疗后，血浆中会出现抗因子 VDI 抗体，如输注常 
规剂量因子 VDI 后无效，常提示有因子VI抗体存在。对这些患者治疗方法是 :①增 加因子 VID 剂量 
达原剂量1倍以上，其中部分用于中和抗体，余下部分发挥止血 作用; ②活化因子 VIKVIIa) 或活 
化凝血酶原复合物，因 W a 可直接与组织因子共同作用活化因子 X(Xa)， 从而促使凝血活酶的 
形成; ③大剂量丙种球蛋白静脉 输注; ④免疫抑制剂，如环磷 酰胺; ⑤用链球菌蛋白 A 吸附抗体。 
因子IX抗体发生率低，发生时可加大因子IX的剂量，即达到止血目的。 

(5) 预防性替代治疗 :根据 1%~5% FVffl 的中型患儿很少发生自发性出血的事实，定期输注 
FV0I， 维持血浆浓度>1%，从而阻止反复出血导致相关并发症，是重型患儿长期预防出血相关并 
发症及正常活动的主要手段。预防性治疗剂量策略多采用渐增性阶梯式方式 JOpg/kg, 每周1 
次; 40卜 g/kg， 每周2次 ; 或30—1^，每周3次。 

4. 药物治疗 

(1) 1- 脱氧 -8 -精氨酸加压素 （DDAVP): 有提高血浆内因子 W 活性和抗利尿作用，常用于治 
疗轻型血友病 A 患者，可减轻其出血症状，剂量为 0.2~0.3ng/kg， 溶于 20ml 生理盐水中缓慢静脉 
注射，此药能激活纤溶系统，故需与6•氨基己酸或氨甲环酸联用。如用滴鼻剂 （lOOpg/ml)， 每次 
0.25ml ，作用相同。因其抗利尿作用有导致严重低钠血症的可能，故应用过程中需监测血钠水平。 

(2) 性激 素:雄 性激素达那唑 （danazol) 和女性避孕药复方炔诺酮均有减少血友病 A 患者出 
血的作用，但其疗效均逊于替代疗法。 

5 - 基因治疗正在进行动物实验和临床前期验证。随着研究的不断深入，基因治疗可能成 



【预防】 

根据本组疾病的遗传方式，应对患者的家族成员进行筛查，以确定可能的其他患者和携带 
者，通过遗传咨询，使他们了解遗传规律(也有部分患儿没有家族史)。运用现代诊断技术对家族 
中的孕妇进行基因分析和产前诊断，如确定胎儿为血友病，可及时终止妊娠。在医师指导下，对 
血友病患儿进行有计划的家庭治疗非常重要，尤其适合我国国情。除病惝不稳定和3岁以下婴 
幼儿外，其他患者均可进行家庭治疗。患者及家属应接受本病相关知识的培训，要熟知当关节 
出血时的处理方法 :休息 （rest)、 冰敷 （ice)、 压迫 （compression)、 抬高 （elevation) (RICE 方 案); 应及 
时釆取有效的治 疗:立 即输注凝血因子替代 治疗; 对于重症患儿，亦可釆取预防性治疗以预防血 
肿形成和关节畸形。血友病患儿因各种原因必须接受手术治疗时，应选择全身麻醉，不宜行局 
部或神经阻滞麻醉，尤以深部阻滞为禁忌证。 

【附】凝血闲子 XI 缺乏症 


凝血因子 XI 缺乏症 （Factor XI deficiency), 既往称血友病 C， 为常染色体隐性遗传，男女发病 
率没有明显差异。其遗传方式及临床表现特点不同于因子珊或因子IX缺乏，故现统称本症为凝 
血因子XI缺乏症。本病发病率低，约为1/10万，文献报告德系犹太人中本病较多见。本症与血 
友病 A、 血友病 B 不同的是出血症状较轻，关节、肌肉出血罕见，常见瘀斑、鼻出血、月经量过多， 
自发性出血少见，一般表现为术后或创伤后出血。值得注意的是， FXI 活性减低与出血严重程 
度并不完全相关。临床症状极轻而 APTT 延长较明显是本病的特点之一。延长的 APTT 可以 
用吸附的血浆部分纠正。确诊因子XI缺乏症需要检测 FXI 的活性 （FXI:C) 和抗原 （FXI:A g ) 
水平。一般轻微出血不需要治疗。外伤后严重出血、手术后出血均需替代治疗。目前尚无认 
证的因子XI浓缩剂，必须用新鲜冰冻血浆 （fresh frozen P lasma，FFP)。 输10〜 Mml/kg 血浆可使因 
子XI血浆水平达20%~30%。 

H 、 弥散性血管内凝血 

弥散性血管内凝血 （disseminated intravascular coagulation，DIC) 是由多种病因引起，发生于 
许多疾病过程中的一种获得性出血综合征。其主要特征是在某些致病因素作用下，血液凝固机 
制被激活，凝血功能亢进，在毛细血管和(或)小动脉、小静脉内有大量纤维蛋白沉积和血小板凝 
集,形成广泛的微血栓。由于凝血过程加速，消耗了大量的血浆凝血因子和血小板，同时激活了 
纤维蛋白溶解系统，引起继发性纤维蛋白溶解亢进，从而导致广泛性出血、循环障碍、栓塞和溶 
血等一系列临床表现。 

【病因和发病机制】 

1. 病因许多疾病或理化因素都可诱发 DIC, 主要 有:① 各种感 染：包 括细菌、病毒、支原 
体、症原虫等;②组织 损伤: 如严重外伤或挤压伤、烦脑损伤、大面积烧伤、大手术和产科并发症 
等; ③免疫性疾病 :如溶 血性输血反应、暴发型紫癜、狼疮肾炎等;④新生儿疾病:如新生儿硬肿 
症、窒息、呼吸窘迫综合征、新生儿溶血 症等; ⑤恶性肿 瘤：如 内血病、恶性淋巴瘤等;⑥巨大血管 
瘤、动脉瘤、急性出血性坏死性小肠炎等。 

2. 发病机制目前认为血管内皮细胞 （endothelium of blood vessels) 损伤在内毒素致 DIC 的 
过程中发挥关键作用。血管内皮细胞可以合成和释放多种生物活性物质，在生理条件下，血管 
内皮细胞主要表现抗血栓形成特性。引起 DIC 的病因，如内毒素、严重感染、免疫复合物、酿中 
毒和游 离脂肪酸等都可损伤血管内皮细胞，致使内皮下组织暴露，从时激活因子 XD, 继而启动内 
源性凝血 系统; 同时损伤的血管内皮细胞可释放多种生物活性物质，激活外源性凝血系统，促进 
止血或血栓形成以及炎症过程的发展。 I.)IC 的病因复杂，但都与血管内皮细胞损伤伴血浆凝血 



血系统活后产生大 m •病理性凝血酶，使血液呈高凝状态，导致微循环内广泛血栓形 成= 

单核-巨噬细胞功能损伤,不能及时清除血液循环内的凝血酶等凝血 物质; 代谢性酸中毒可 
使血管内皮损伤并抑制肝素的抗凝 作用; 循环障碍时因血液淤滞和浓缩，易使血小板破坏，这些 
因素均可诱发或加重 DIC。 

在凝血系统被激活的同时，体内生理性抗凝血因子被消耗和功能受抑制，如抗凝血酶 in 水平 
下降、蛋白 C 和蛋白 S 水平下降、组织因子通路抑制物 (TFPI) 缺乏，进一步促进微血栓形成。 

体内广泛'性凝血过程消耗了血小板和大量凝血因子，使血液由高凝状态转变为消耗性低凝 
状态引起出血。 

(2) 纤维蛋白溶解亢进 :其机制为: ①凝血过程中所形成的纤维蛋白沉积于微血管内和肝、 
脾等脏器，刺激血管内皮释放活化素，并使肝、脾等脏器损伤后释放出纤溶酶原激活物进人血 
流; ②活化的因子X、XII能使血浆活化素原转化为活化素，并能使血管舒缓素原转变为血管舒缓 
素，激活纤溶酶原转变为纤 溶酶; ③缺氧和各种引起 DIC 的原因通过交感神经-肾上腺作用，刺 
激血管内皮释放活 化素; ④病理性凝血酶能激活纤溶酶原转化为纤溶酶，大量纤溶酶导致纤维 
蛋白溶解亢进。纤维蛋白降解产物 （FDP) 可干扰纤维蛋白单体聚合，又可与血小板膜结合造成 
血小板功能缺陷，同时 FDP 还有抗凝血酶作用，从而进一步损害凝血 功能; 加之缺氧、酸中毒、创 
伤等，可致部分凝血因子失活，加重出血倾向。 

以上两个基本病理过程虽为相继发生，但几乎同时并进，而两者的进展程度则随病程的早 
晚有所差异，早期以凝血过程为主，晚期以纤溶亢进为主。 

激活的因子XII可激活缓激肽原，使之转化为缓激肽，导致小血管扩张和通透性增加，加之小 
血管栓塞后微循环受阻，回心血量及心排血量减少而导致血压下降，进而发生休克。 

由于血管内凝血所形成的纤维蛋白条状物与网眼使红细胞通过时受到机械损伤 ; 同时红细 
胞因缺血、缺氧、毒素以及表面有纤维蛋白附着而脆性增加，导致红细胞变形、破裂而出现溶血 C 
【临床表现】 

由于基础疾病的不同和疾病的发展缓急不一,因而临床上将 DIC 分为3 型:① 急性型 :大多 
数 me 农现为小咽.常 Pi 于严重感染或大手术后，起病急，病情凶险，出血严重,持续数小时至数 
天; ②亚急 性型: 病程持续数天或数周，常见于急性 ft 血病、恶性肿瘤转 移等; ③慢 性型: 起病慢、 

的主要临床表 现为： 

1. 出血 最常见，常为首发症状在病程的不间阶段，有不同的出血表 现:高 凝状态时一般 
无出血;消耗性低凝状态时，出血 明显许 逐渐 加重； 发生绝发性纤溶时，出血更加严重出血轻 

疲点或片状瘀汰..多吐十卽 :^ ^, \ i i % liim m - kv ；u 

不止， r 渗出血液往往不凝 固； 严重者泌职道出血或颅内出血。出血銳多者可致贫血或休萣.姅 
至死亡。 

2. 休克 表现为一过性或持久性血降 r 幼足常表现为面色青灰或苍 n 、蛋:設#紫、肢 
端冰冷和发绀、精神蒌靡和祕少等:休克使血流进一步缓拋.加重缺氣和酸中 礙， 从闹加 tm (: 
敏就与休兜互为因果， V :恶性 循环. 甚至发生不可逆性休克< 






3. 栓塞组织和脏器的微血栓使血流阻滞，导致受累器官缺血、缺氧、代谢紊乱和功能障 
碍，甚至坏死。临床表现随受累器官及其受累程度的不同 而异: ①肺脏受累时可出现呼吸困难、 
发绀、咯血、呼吸衰竭，也可因肺动脉高压而引起右心 衰竭; ②肾脏受累时表现为尿少、血尿，甚 
至肾 衰竭; ③胃肠道受累时出现恶心、呕吐、腹痛和胃肠道出 血等; ④脑栓塞时可出现昏迷、惊厥 
等。其他如肝功能障碍、四肢末梢坏死、皮肤坏疽等。 

4. 溶血急性溶血表现为发热、黄疸、苍白、乏力、腰背酸痛、血红蛋内尿等 = 如溶血严 
重，超过骨髓代偿能力时即出现贫血，称为微血管病性溶血性贫血 （microangiopathic hemolytic 
anemia)。 

【实验室检查】 

实验室检查为确诊 DIC 的依据。 

1. 反映消耗性凝血障碍的检查 

(1) 血小板计数 减少: 常降至 100x lOVL 以下，如呈进行性下降则更葙诊断意义。 

(2) 出血时间和凝血时间延长，但在高凝状态时，出血时间可缩短- 

(3) 凝血酶原时间 （PT) 延长: 超过正常对照3秒以上有意义（出生4天内的新生儿超过20 
秒才有意义)。 

(4) 纤维蛋白原减少 :低于 1.6g/L 有意义，个别高凝期病例反可升高超过 4.0g/L。 

(5) 活化部分凝血活酶时间 （APTT) 延 长:年 长儿正常值为42秒，新生儿为 44-73 秒，早产 
儿范围更宽。 APTT 比正常对照延长10秒以上才有临床意义。高凝期 APTT 可缩短，低凝期及 
继发性纤溶期 APTT 延长。 

(6) 抗凝血酶 DKAT-1II) 测定: AT-DI 是重要的生理抗凝物质，它使凝血酶、激活的因子X失 
去活性而起抗凝作用，在此过程中 AT-ffl 被消耗，故 DIC 早期血浆中 AT-m 明显减少。正常值为 
80% 〜100% (活 性)。 

(7) 因子VI 测定: DIC 时 VDI : C 减少。 

2. 反映纤维蛋白形成和纤维蛋白溶解亢进的检查 

(1) 血浆鱼精蛋白副凝试验 (plasma protamine paracoagulation , 3P 试验):血管内凝血时，血中 
纤维蛋白单体与 FDP 结合形成一种可溶性复合物，鱼精蛋白能与 FDP 结合，使纤维蛋白单体从 
复合物中分离出来，被分离出来的纤维蛋白单体又聚合成纤维蛋白而形成絮状沉淀，即 3P 试验 
阳性。此试验在 DIC 早期时多阳性，但晚期以纤溶亢进为主时，因纤维蛋白单体形成很少，所形 
成的可溶性复合物也少，故 3P 试验常为阴性。此外，约20%脐带血 3P 试验阳性，第2天后转 
为阴性，故新生儿 3P 试验应在出生2天以后才有诊断价值。有些疾病，如恶性肿瘤、肝肾疾病 
及手术创伤后也可出现 3P 试验阳性。 

(2) 优球蛋白溶解时 间:正 常血浆的优球蛋白含有纤维蛋白原、血浆素原及其激活因子，而 
不含抗血浆素，优球蛋白溶解时间缩短反映血浆素原及激活因子的活性增强，表示纤溶亢进。 
正常值>120分钟， DIC 纤溶亢进时缩短，常 <70分钟。 

(3) FDP 含量测定:正常人血清 FDP<10mg/L， 超过 20mg/L 提示纤溶亢进，但不能作为诊断 
DIC 的指标。肺栓塞或动、静脉栓塞患者也可升高。 

(4) 凝血时间 （TT) 测定:是反映凝血第3阶段的试验，正常值为20秒± 1.6 秒,比正常对照 
延长3秒以上有诊断意义 c 

(5) D- 二聚体 (D-rlimer) 测定: D- 二聚体是一个新的抗原，产生于纤维蛋白原转变成纤维 
蛋白时、纤维蛋白交联和交联纤维蛋白降解的过程中。 DIC 患者 D- 二聚体异常升髙，此试验对 
DIC 有特异性。 

3. 其他检查除上述检验项目外，近年来还开展了一些对 DIC 有诊断价值的方法，简述 
于下 S 







(1) 反映血管内皮细胞损伤的分子标志物.•如组织因子 (TF) 和内皮素 -l(ET-l) 等。 

(2) 反映血小板激活的分子标 志物: 如血小板因子 4(PF-4)、p- 血栓球蛋白 （p-TG) 和 a- 颗 
粒膜糖蛋白 （GMP-140) 等。 

(3) 反映凝血和纤维蛋白溶解激活的分子标 志物： 如纤维蛋白肽 A(FPA) 和纤维蛋白 
B-P15-42 肽等 c 

此外，观察外周血涂片中红细胞及血小板形态亦有一定的诊断价值，如红细胞呈盔状、皱 
缩、三角形 j 斩月形及碎片等有 意义; 涂片上有巨大血小板或有核红细胞亦有一定意义。 

【诊断】 

必须依据临床表现和实验室检查结果进行综合分析，才能明确诊断。①临床 特点: 患儿有 
诱发 DIC 的原发病存在，并在此基础上呈现出血倾向、微血管栓塞、休克和溶血等临床征象，或 
对抗凝治疗有效，即应高度替惕 DIC 的可 能性; ②实验室检查 :是诊 断的重要依据，应根据病情 
及实验室条件选择检査项目，对检查结果的分析应结合患儿的年龄、原发病性质、 DIC 不同病程 
等特点作出判断，动态观察其结果变化对确立诊断的意义更大。 

如在血小板计数减少、凝血酶原时间延长、纤维蛋白原含量降低、 3P 试验阳性这4项中有3 
项阳性，结合临床特点即可作出 诊断; 如仅有2项阳性，则需加测血清 FDP 含量、优球蛋白溶解 
时间和凝血酶时间，如其中1项阳性，结合临床特点也可作出诊断。条件许可时，测定 AT-1E、 因 
子VIII活性和 D- 二聚体等指标均较为可靠。 

【治疗】 

早期诊断、及时治疗是提高 DIC 治愈率的关键。 

1 . 治疗原发病积极治疗原发病、去除诱发因素是终止 DIC 病理过程的重要措施，如果原 
发病及诱因没有消除，凝血异常将继续进行。 

2. 改善微循环低分子右旋糖酐不但能扩充血容量、疏通微循环，还有降低血液黏稠度、减 
低血小板黏附和抑制红细胞凝集等作用，因而可以改善微循环，防止或减少血栓形成。首次剂 
量为 10ml/kg 静脉滴注，以后每次 5ml/kg， 每6小时1次，全日量不超过 30ml/kg。 

3. 纠正酸中毒 DIC 多伴有酸中毒，往往也是肝素治疗失败的原因之一。因此，应及时发 
现酸中毒并予以纠正，常用5%碳酸氢钠。 

4. 应用血管活性药物血管扩张剂可解除血管痉挛，改善微循环，常用山莨菪碱、异丙肾上 
腺素和多巴胺等。 

5. 抗凝治疗其目的在于阻断或减缓血管内凝血过程的发展。 

(1) 抗血小板凝集 药物: 此类药物能阻止血小板黏附和凝集，减轻微血栓形成，从而抑制 DIC 
的发展。临床对轻型 DIC、 疑似 DIC 而未肯定诊断者,或高凝状态者，在控制原发病的基础上可 
单独应用此类药物治疗。常用药物有 :①阿 司匹林 :剂量 为每日 10mg/k g ， 分2~3次口服，持续用 
至血小板数恢复正常后数日才 停药; ②双嘧 达莫: 剂量为每日 10mg/k g ，分次口服。 

(2) 肝素的应 用:肝 素可与 AT-HI 结合成复合物而起抗凝作用，对凝血3个阶段均有抑制作 
用，并可抑制血小板聚集、裂解和促使纤维蛋白溶解。通常在给药1〜3小时后约50%因灭活而 
失效,4〜6小时即经肾脏排完。 

肝素多在 DIC 早期应用，凡有以下指征者即可使用•.①处于高凝状 态者; ②有明显栓塞症状 
者; ③消耗性凝血期表现为凝血因子、血小板、纤维蛋白原进行性下降,出血逐渐加重、血压下降 
或休 克者; ④准备补充凝血因子(如输血、血浆等)或应用纤溶抑制药物而未能确定促凝物质是 
否仍在发生作用时，可先应用肝素。 

以下情况禁用或慎用 肝素: ①颅内或脊髓内出血、肺结核空洞出血、溃疡 出血; ②伴有血管 
损伤或新鲜创面的 患儿; ③ DIC 晚期以继发性纤溶为 主者; ④原有重度出血症，如血友 病等； 
⑤对伴有严重肝病患者应用尚有争议，较多作者认为弊多利少。 



常用方法为每次 60~125U/kg(lmg=125U)， 加入等渗氯化钠或10%葡萄糖液 50~100ml 中 
静脉滴注，约1小时滴完，每4~6小时1 次; 或先以 50~75U/kg 静脉滴注，然后每小时以15〜 25U/kg 速 
度持续静脉 滴注; 或每次 50〜100U/kg 皮下注射，每4〜6小时1次。也可应用低分子肝素 75U/( kg-d) c 

在应用肝素期间必须密切观察病情并监测凝血功能，在每次用药前监测凝血时间（试管法)， 
用药4小时后再测定1次凝血时间，要求凝血时间控制在 20-30 分钟以内，如 <20分钟可加大 
肝素剂量，如 >30分钟且出血加重，可能是用董过大，应停用，必要时静脉缓慢注射鱼精蛋白中 
和，其用量与最后1次肝素用量相等 (lmg 鱼精蛋白可中和 125U 肝索)，若出血仍不减轻，15分 
钟后可再注射1次鱼精蛋白。 

停药指征 为:① 诱发 DIC 的原发病已控制或 缓解; ②用药后病情好转，出血停止，血压 稳定； 
③凝血酶原时间和纤维蛋白原恢复正常或接近正常(前者一般于24小时内恢复，后者于1〜3天 
恢复）时，即可逐渐减置至停药。用药时间一般可持续3 〜 7天^血小板回升缓慢（数天至数周） 
不宜作为停药指征。 

6. 抗凝血因子的作用已应用临床的有 :①抗 凝血酶 in(AT-m) 浓缩剂 ：用于 dic 早期补充 
AT-m 并可提升肝素的 疗效; ②蛋白 -C 浓缩剂 :主要 用于革兰阴性杆菌感染合并 DIC， 同肝素联 
合应用取得了较好的效果。 

7. 补充疗法目前认为在活动性 DIC 未控制之前，补充下列成分是安 全的: 经洗涤的浓缩 
红细胞、浓缩血小板和不含凝血因子的扩容剂（如血浆蛋白、内蛋白和羧基淀粉等)。如果 DIC 
过程停止(指征是 AT-DI 测定值正常)或肝素化后仍持续出血，此时有必要补充凝血因子，可输注 
新鲜冰冻血浆、凝血酶原复合物等。 

8. 抗纤溶药物此类药物的主要作用是阻碍纤溶酶原转变为纤溶酶，抑制纤维蛋白的分 
解，从而防止纤维蛋白溶解亢进性岀血。 DIC 时继发性纤溶亢进是机体防止血管内凝血的一种 
生理性保护功能，有助于防止或消除血管内纤维蛋白栓塞，因此在 DIC 时，特别是在早期高凝状 
态，应禁用抗纤溶 药物; 若病情发展并出现以纤溶为主时，最好在肝素化的基础上慎用纤溶抑制 
剂，可能有助于 DIC 后期的治疗。一般可选用6-氨基己酸 （EACA), 每次剂量为 0.08-0.12g/kg, 
缓慢静脉注射或稀释后静脉滴注，亦可采用对羧基苄胺 （PAMB A )、 氣甲环 酸或抑肽酶。 

9. 糖皮质激素的应用在 DIC 时是否应该使用糖皮质激素尚未取得一致意见。一般认为 
如果因治疗原发病需要,可在肝素化的基础上慎用。 

(盛光耀） 


第六节急性白血病 


白血病 （leukemia) 是造血组织中某一血细胞系统过度增生，浸润到各组织和器官，从而引起 
—系列临床表现的恶性血液病，是我国最常见的小儿恶性肿瘤。据调査，我国<10岁小儿白血 
病的发生率为3/10万~4/10万，男性发病率高于女性。急性内血病占90%~95%，慢性白血病仅 






性再生障碍性贫血伴有多发畸形 （Fanccmi 贫血)、先天性远端毛细血管扩张性红斑症 （Bloom 综 
合征）以及严重联合免疫缺陷病等，其患白血病的发病率比一般小儿明显增高。此外，同卵孪生 
儿中一个患急性白血病，另一个患白血病的几率为20%，比双卵孪生儿的发病率高12倍。以上 
现象均提示白血病的发生与遗传素质有关。 

【发病机制】 

发病机制尚未完全明了，下列机制可能在白血病的发病中起重要作用。 

1. 原癌基因的转化人类和许多哺乳动物的染色体基因组中存在原癌基因（又称细胞癌 
基因)，在正常情况时,其主要功能是参与调控细胞的增殖、分化和衰老、死亡。机体在致癌因素 
的作用下，原癌蕋因可发生点突变、染色体重排或基因扩增，转化为肿瘤基因，从而导致白血•病 
的发生。 

2. 抑癌基因畸变正常人体内存在抑癌基因，如 RB、P53、P16、WT1 等，当这些基因发生突 
变、缺失等变异时，失去其抑癌活性，造成癌细胞异常增殖而发病。 

3. 细胞凋亡受抑细胞凋亡是在基因调控下的一种细胞主动自我消亡过程，是人体组织器 
官发育中细胞清除的正常途径。当细胞凋亡受到抑制或阻断时，细胞没有正常凋亡而继续增殖 
导致突变。研究发现，急性白血病时抑制凋亡的基因（如 Bd-2、Bd-XL 等)常高表达，而促进凋 
亡的基因（如 P53、Fas, Bax 等)表达降低或出现 突变; 此外，特异染色体易位产生的融合基因也 
可抑制细胞凋亡（如 M 3 中的 PML/RARa 融合基因)。由此可见，细胞凋亡受抑在白血病发病中 
起重要作用。 

4. “二次打击”学说即患儿具有两个明显的间隔或大或小的短暂接触窗，一个在子宫内 
(白血病可有染色体重 排); 另一个在出生后，以致产生第二个遗传学改变，从而导致白血病细胞 
的全面爆发（图15-1)。 


第一次打击 第二次打击 

起始 转变为白血病 


| 常见 | | 少见 | 


白血病前期 l J ° 


1 


1染色体异位滴二倍体1 丨基因缺失/突变1 


出生 2~15岁 


图 15-1 儿童白血病的发病模式 

【分类和分型】 

急性白血病的分类和分型对于诊断、治疗和提示预后都有意义。根据增生的白细胞种类的 
不同，可分为急性淋巴细胞白血病 (ALL) 和急性非淋巴细胞白血病 (ANLL) 两大类，前者约占小 
儿白血病的70%〜85%。目前，常采用形态学 （M)、 免疫学⑴、细胞遗传学 (C) 和分子生物学 （M), 
即 MICM 综合分型，以指导治疗和提示预后。 

1. 急性淋巴细胞白血病 （ALL) 

(1) 形态学分型 （FAB 分型) :根 据原淋巴细胞形态学的不同，分为3种类 型:① L 1 型以小 
细胞为主，其平均直径为 6.6fxm, 核染色质均匀，核形 规则; 核仁很小,一个 或无; 胞浆少,胞浆空 
泡不明显② 1.2 型：以 大细胞为主,大小不 一 ，其平均直径为 8.7pm ，核染色质不均匀，核形不 



规则; 核仁一个或数个， 较大; 胞浆量中等，胞浆空泡不定。③ L3 型： 以大细胞为主，细胞大小一 
致，核染色质呈细点状，均 匀; 核形规则，核仁一个或 多个; 胞浆量中等，胞浆空泡明显。上述3 
型中以 L1 型多见，占80% 以上; L3 型最少，占4%以下。 

(2) 免疫学分型 :应用 单克隆抗体检测淋巴细胞表面抗原标记，一般可将急性淋巴细胞白血 
病分为 T、B 两大系列。 

1) T 系急性淋巴细胞白血病 (T-ALL): 约占小儿 ALL 的10%〜15%。具有阳性的 T 淋巴细 
胞标志，如 CD1、CD3、CD5、CD8 和 TdT (末端脱氧核糖核酸转换酶）阳性。 

2) B 系急性淋巴细胞白血病 (B-ALL): 约占小儿 ALL 的80%〜90%。此型又分为3种 亚型： 
①早期前 B 细胞型 （early Pre B-ALL):HLA-DR、CD79a、CD 19 和（或) CyCD22 ( 胞浆 CD22) 阳性； 
SmIg、CyIg 阴性。②前 B 细胞型 (Pre B-ALL):CyIg 阳性; Smlg 阴性; 其他 B 系标志及 HLA-DR 阳性。 
③成熟 B 细胞型 （B-ALL):SmIg 阳性; Cylg 阴性; 其他 B 系标记及 HLA-DR 阳性。 

3) 伴有髓系标志的 ALL(My + -ALL): 本型具有淋巴系的形态学特征，以淋巴系特异抗原为 
主，但伴有个别、次要的髓系特异抗原标志，如 CD13 XD33 XD14 等阳性： 

(3) 细胞遗传学 改变: 主要有 :①染 色体数目异常 :如矣 45条的低二倍体，或為47条的高二倍 
体;②染色体核型异 常:如 12号和21号染色体易位，即 t(12;21)/AMLI-TEUETV6-CBFA2) 融合 
基因; 9号和22号染色体易位，即 t(9：22)/BCR-ABL 融合 基因； 或 1(4:11 )/MLL-AF4 融合基因等。 

⑷分子生物学 改变: 主 要有: ①免疫球蛋白 （Ig) 重链 （IgH) 基因 重排; ② T 淋巴细胞受体基 
因 （TCR) 片段 重排; ③ ALL 表达相关的融合基因。在 ALL 的发病过程中，一些遗传改变使造血 
干细胞定向分化阶段失控，例 如: BCR/ABL 融合 基因； E2A-PBX 融合蕋因。当发生嵌合性转录 
因子后，该因子干扰了正常造血干细胞的自我更新和增殖，例如 TEL-AML1 融合 基因； MLL 基因 
易位等。染色体重排未必足以发生白血病，但若这些变异与以下一些突变一起发生，则发生疾 
病，包括 FIT-3 受体，肿瘤抑制因子 P53、P16 等。 

(5) 临床分 型：国 内外一般按临床特点将儿童 ALL 分为3型，但不同地区的具体分型标准略 
有差别。 

德国柏林-法兰克福-蒙斯特 (Berlin-F ran kf U rt-Mim S t er ,BFM) 的临床分型标准已广为人们 
所接受。 

1) 标危型急性淋巴细胞白血病 （SR-ALL): ①泼尼松7天反应佳，第8天外周血幼稚细 
胞 <1.0x 10 9 /L; ②年龄》1岁，<6 岁； ③ WBC<20x 10 9 /L; ④诱导化疗第15天骨髓 M, (原淋+ 
幼淋 <5%)或 M 2 (原淋+幼淋为5%~25%) ; ⑤诱导化疗第33天骨髓 

2) 中危型急性淋巴细胞白血病 （IR-ALL): ①泼尼松反应佳，第8天外周血幼稚细胞 <l.0x 
10 9 /L; ②年龄<1岁，為6 岁； ③ WBC 多 20x 10 9 /L ; ④诱导化疗后+15天骨髓 M, 或 M 2; ⑤诱导化 
疗后+33天骨髓 M l; ⑥ T-ALL; ⑦或符合 SR 标准，但诱导化疗后+15天骨髓 M 3 ( 原淋+幼 
淋 >25%)，而诱导化疗后+33天骨髓 M,。 

3) 高危型急性淋巴细胞白血病 (HR-ALL): 至少符合以下一 点:① IR 旦诱导化疗后+15天 
骨髓 M 3 (非 SR 及诱导化疗后+15天骨髓 M 3 )。 ②泼尼松反应差，+8天外周血幼稚细胞為 1.0 x lO'VLo 
③+33天骨髓 M 2 或 M 3 。 ④ t(9:22) (BCR/ABL) 或 t(4: 1 1) (MLL/AF4) 异常。⑤诊断时有睾丸 
白血病，化疗33天评价未完全恢复者，应于诱导阶段结束时再评估(可疑者应行睾丸活检病理 
细胞学检查)，证实诊断者按高危方案治疗。⑥诊断时有纵隔大肿块，化疗33天评价未完全恢复 
者，应于诱导阶段结朿后1周内再行 MRI/CT 评估(可疑者应行肿块活检病理细胞学检查)，证实 
诊断者按高危方案治疗。⑦诊断时已合并中枢神经系统白血病。 

2. 急性非淋巴细胞白血病 （ANLL) 

(1) 形态学分型 （FAB 分型） 

1) 原粒细胞微分化型 （M n ): 骨髓中原始细胞英90%，无 Auer 小体。 




下各阶段细胞极少见，可见 Auer 小体。 


3) 原粒细胞白血病部分分化型 （M 2 ): 骨髓中原粒和早幼粒细胞共占50%以上，可见多少不 
一的中幼粒、晚幼粒和成熟粒细胞，可见 Auer 小体; M 2I , 型骨髓中有较多的核浆发育不平衡的中 
幼粒细胞= 

4) 颗粒增多的早幼粒细胞白血病 （M 3 ): 骨髓中颗粒增多的异常早幼粒细胞占30%以上，胞 
浆多少不一，胞浆中的颗粒形态分为粗大密集和细小密集两类，据此又可分为两型，即粗颗粒型 
(1^„)和细颗粒型（1^上 

5) 粒-单核细胞甶血病 （M 4 ): 骨髓中幼稚的粒细胞和单核细胞同时增生，原始及幼稚粒细 
胞 >20%;原始、幼稚单核细胞和单核细胞多20%;或原始、幼稚和成熟单核细胞 >30%，原粒和早 
幼粒细胞>10%。除以上特点夕卜，骨髓中异常嗜酸性粒细胞增多。 

6) 单核细胞白血病 （M s ): 骨髓中以原始、幼稚单核细胞为主。可分为 两型: ①未分 化型： 
原始单核细胞为主，>80%;②部分分 化型: 骨髓中原始及幼稚单核细胞 >30%，原始单核细胞 
<80%。 

7) 红内血病 （M 6 ): 骨髓中有核红细胞 >50%，以原始及早幼红细胞为主，且常有巨幼 样变; 原 
粒及早幼粒细胞 >30%。外周血可见幼红及幼粒 细胞; 粒细胞中可见 Auer 小体。 

8) 急性巨核细胞白血病 （M 7 ): 骨髓中原始巨核细胞 >30%;外周血有原始巨核细胞。 

(2) 免疫学分 型:急 性非淋巴细胞 M,-M 5 型可有 CD33、CD13、CD14、CD15 、 MPO (抗髓过氧 
化物酶）等髓系标志中的一项或多项阳性，也可有 CD34 阳性。其中 CD14 多见于单核细胞系， 
M 6 可见血型糖蛋白 A 阳性， M 7 可见血小板膜抗原 nb/DI a (GPnb/in a ) 阳性和(或) CD41、CD68 阳性。 

m 细胞遗传学改 变:① 染色体数目异 常：以 亚二倍体为主，超二倍体 较少; ②常见的核型 
改变有 t(9:ll)/MLL-AF9 融合基因（常见于 M 5 );t(ll:19)/ENL-MLL 融合 基因； t(8:21)/AML- 
ETO 融合基因 （M 2I , 的特异标 记); 1(15 : 17)/?1肌-1^1^融合基因（]\1 3 的特异标记); invl6( 多见 
于 M 4 Eo) 等。 

(4) 临床 分型: BFM 协作组只分标危和高危。 标危: FAB 分型的 M;、M 4 Eo、 带 Auer 小体的 
或 M 2 , 同时以标准化疗方案诱导第15天骨髓原始细胞矣 5%(M3 除外)，其余归人高危。国 
际多个协作组建议 ：有下 列预后良好核型者为 标危: t(8;21)(q22;q22)ANLLl/ETO，t(15 ; 17) 
(q22;qll-21 )PML/RARa,t(9; 11) (p22;q23)MLUAF9,invl6(pl3；q22)/t(16; 16) ( P 13;q22)CBF(3/ 
MYHII。 

[ 临床表现] 

各型急性白血病的临床表现基本相同，主要表现如下。 

1. 起病大多较急，少数缓慢。早期症状有面色苍白、精神不振、乏力、食欲低下、鼻出血或 
齿龈出 血等； 少数患儿以发热和类似风湿热的骨关节痛为首发症状。 

2. 发热多数患儿起病时有发热，热型不定，可低热、不规则发热、持续高热或弛张热，一般 
不伴寒战：发热原因之一是 A 血病性发热，多为低热且抗生素治疗 无效; 另一原因是感染，多为 
高热。 

3. 贫血出现较早,并随病情发展而加重，表现为苍白、虚弱无力、活动后气促等。贫血主 
要是由于骨髓造血干细胞受到抑制所致。 


4. 出血以皮肤和黏膜出血多见，表现为紫癜、瘀斑、鼻出血、齿龈出血，消化道出血和血 
屎-偶有颅内出血，为引起死亡的重要原因之一。出血的主要原 因是: ①骨髓被白血病细胞浸润， 
K 核细胞受抑制，使血小板的生成减少和功能 不足; ②白血病细胞浸润肝脏，使肝功能受损，纤 




(2) 骨和关节浸润 :小儿 骨髓多为红髓，易被 尚 血病细胞俊犯，故患儿骨、关节疼痛较为常 
见。约25%的患儿以四肢长骨、肩、膝、腕、踝等关节疼痛为首发症状，戲:中部分患儿呈游走性 
关节痛，局部红肿现象多不明显，并常伴有胸骨压痛。骨和关节痛多见于急性淋巴细胞内血病。 
骨痛的原因主要与骨髓腔内白血病细胞大量增生、压迫和破坏邻近骨质以及骨膜浸润有关 e 骨 
骼X线检査可见骨质疏松、溶解，骨骺端出现密度减低横带和骨膜下新骨形成等征象： 

(3) 中枢神经系统浸润 ：白血 病细胞侵犯脑实质和（或）脑膜时即引起屮枢神经系统内血病 
(central nervous system leukemia,CNSL) 0 由于近年联合化疗的进展，使患儿的寿命得以延长，但 
因多数化疗药物不能透过血脑屏障，故中枢神经系统便成为白血病细胞的“庇护所”，使 CNSL 
的发生率增高，这在急性淋巴细胞白血病尤其多见。浸润可发生于病程的任何阶段，但多见于 
化疗后缓解期。它是导致急性白血病复发的主要原因。 

常见症状为颅内压增高，岀现头痛、呕吐、嗜睡、视乳头水 肿等; 浸润脑膜时可出现脑膜刺激 
征; 浸润脑神经核或神经根时可引起脑神经 麻痹; 脊髓浸润可引起横贯性损窗而致截瘫。此外， 
也可有惊厥、昏迷。检查脑脊液可以确诊 :脑脊 液色清或微浊，压力 增高； 细胞数 >10x 10 6 /L， 蛋 
白 >0.45g/L; 将脑脊液离心沉淀进行涂片检查可发现白血病细胞二 

(4) 睾丸 浸润： 白血病细胞侵犯睾丸时即引起睾丸白血病 （testis leul^rni^TL)， 表现为睾丸 
局部肿大、触痛，阴囊皮肤可呈红黑色。由于化疗药物不易进人睾丸，在病情完全缓解时，该处 
白血病细胞仍存在，因而常成为导致白血病复发的另一重要 原因： 

(5) 绿色瘤 :是急 性粒细胞白血病的一种特殊类型，白血病细胞浸润眶骨、烦骨、胸骨、肋骨 
或肝、肾、肌肉等，在局部呈块状隆起而形成绿色瘤。此瘤切面是绿色，暴露于空气中绿色迅速 
消退，这种绿色素的性质尚未明确，可能是光紫质或胆绿蛋白的衍生物。绿色瘤偶由急性单核 
细胞白血病局部浸润形成。 

(6) 其他器官 浸润: 少数患儿有皮肤浸润，表现为丘疹、斑疹、结节或 肿块; 心脏浸润可引起 
心脏扩大、传导阻滞、心包积液和心力衰竭等 r 消化系统浸润可引起食欲不振、腹痛、腹泻、出血 
等; 择叽 沒泯町引 起行阱大.蛋內好 '血奴 /.，'..仍!:./, ; i >, nlHl'l :於钻股起局部肿胀和口 
腔溃疡，这在急性单核细胞白血病较为 常见。 

【实验室检查】 

1. 外周血象红细胞及血红蛋白均减少，大多为正细胞正血色素性贫血=网织红细胞数大 
多较低，少数正常，偶在外周血中见到有核红细胞。内细胞数增高者约占50%以卜.，其余正常或 
减少，但在整个病程中內细胞数可有增减变化。白细胞分类示原始细胞和幼稚细胞占多数：血 
小板减少 = 

2. 骨髓象骨髓检査是确立诊断和评定疗效的重要依据I典型的骨髓象为该类型白血病 
的原始及幼稚细胞极度 增生; 幼红细胞和巨核细胞减少 . 但有少数患儿的骨髓象丧现为增生低 
F, 其预后和治疗均有特殊之处。 

3. 组织化学染色常用以下组织化学染色以协助鉴别细胞类型 

(1) 过氧化物 酶:在 早幼阶段以后的粒细胞为 阳性; 幼稚及成熟单核细胞为弱 阳性; 淋巴细 
胞和浆细胞均为阴性。各类型分化较低的原始细胞均为阴性, 

(2) 酸性磷酸 酶:原 始粒细胞大多为阴性，早幼粒以后各阶段粒细胞为阳性；原始淋巴细胞 
弱阳性, T 细胞强阳性, B 细胞 阴性; 原始和幼稚单核细胞强阳性 



细胞和 ； 幼粒细胞以下各阶段细胞为阳性或弱阳性，原始淋巴细胞阴性或弱阳性： 

4. 溶菌酶检查血清中的溶菌酶主要来源于破碎的单核细胞和中性粒细胞,测定血清与尿 
液中溶®酶的含! d+ 可以协助鉴别内血病的细胞类型 ； 正常人血清含量为 4~20mg/L; 尿液中不含 
此私中 . K 细胞血碑时 . 及张 液的® 浪葫浓 度明显增高;急性粒细胞白血病时 
中度增高；急性淋巴细胞内血病时则减少或正常。 

【诊断和鉴别诊断】 

典型病例根据临床表现、血象和骨髓象的改变即可作出 诊断。 发病早期症状不典型，持别 
是白细胞数正常或减少者.其血涂片不昜找到幼稚白细胞时，可使诊断发生困难=须与以下疾 
病鉴别 

1. 再生障碍性贫血本病血象虽全血细胞 减少; 肝、睥、淋巴结不 肿大; 骨髓有核细胞增生 
低下，无幼稚白细胞增生 5 

2. 传染性单核细胞增多症本病肝、脾、淋巴结常 肿大； 白细胞数增高并出现异型淋巴细 
胞，易与急性淋巴细胞白血病混淆。伹本病病程经过一般良好，血象多于1个月左右恢复正常； 
血清嗜异性凝集反应 阳性; 骨髓无白血病 改变。 

3. 类白血病反应为邀血，系.统对感染、中毒和溶血等刺激因素的一种异常反应，以#周血 
出现幼稚白_细胞或白细胞数增高为特征。当原发疾病被控制后，血象即恢复正常。此外，根据 
血小板数多正常';內细胞中有申毒性改变，如中毒颗粒和空泡 形成; 中性粒细胞碱性磷酸酶积分 
显著增高等可与 ft 血病区别。 

4. 风湿性关节炎有发热、关节疼痛症状者易与风湿性关节炎混淆，须注意鉴别。 

【治疗】 

急性台血病的治疗主要是以化疗为主的综合疗法，其原则是早期诊断、早期 治疗; 应严格区 
分白血病的类型，按照类型选用不同的化疗方案和相应的药物 剂量; 采用早期连续适度化疗和 
分阶段长期规范治疗的方针。同时耍早期防治中枢神经系统白血病和睾丸白血病，注意支持疗 
法。持续完全缓解2~3年者方可停止治疗。 

1. 支持疔法 

(1) 防治感染 ：在化 疗阶段，保护性环境隔离降低院内交叉感染具有较好效果：并发细菌性 
感染时，应首选强力的抗生素以控制病情，并根据药物敏感试验结果调整抗生索 = 并发真菌感 
染者 .Bj+ 选用抗真菌药物，如两性®索 B 或伏立康唑等 治疗； 并发病毒感染者可选用抗病毒药 
物.如阿择洛节、逬皆洛有等 治疗; 怀疑并发卡氏肺诞虫肺炎者.应选用复方磺胺甲_ 

(2) 成分输 血：叫 M 贫血者可输红细胞;因血小板减少而致出血者.可输浓缩血小板 ； 有条 
忡对可酌情静脉输注丙种球蛋内。 

H) 集落刺激因 子：化 疗期间如骨髓抑制明 M>i'T-G-CSF 等集落刺激因子： 

(4) 卨 W 酸血& 的防治 ：) i 化疗叫 w.mT 人 
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感染和黏膜糜烂。并发弥散性血管内凝血时，可用肝素 治疗： 

2. 化学药物治疗(化疗）目的是杀灭白血病细胞，解除白血病细胞浸润引起的症状，使病 
情缓解并巩固治疗效果，减少耐药而治愈。 

ALL 的 化疗: 高危 （HR), 中危 （IR) 和标危 （SR) 的小儿 ALL 均需经历下列阶段的 治疗： 

1) 诱导 治疗: 诱导缓解治疗是患儿能否长期无病生存的关键,需联合数种化疗药物，最大 
限度地杀灭白血病细胞，从而尽快达到完全缓解。不同治疗协作组的方案略有不同，但基本方 
案如 下:长 春新碱 (VCR) 1 .5mg/m 2 ，静脉注射，每周1次，共4次，于化疗的第8天 （rl 8 ，下同)、 d ls 、 
d 22 、d 29 使用; 柔红霉素 （DNR)30mg/m 2 , 静脉滴注，于山。或 rl 8 起每周1次共2~4 次; 门冬酰胺 
酶 (L-ASP)600(M0 OOOU/ m 2 , 静脉滴注或肌内注射，于 d u 起隔天或隔2天1次，共8 次; 泼尼松 
(PredMrc^ 为 60mg/ m 2 /d ，分次口服，心起减量，至‘ 停用； 或以地塞米松 （Dex) 取代泼尼松， 
d 广 d 28 为6〜 10mg/(m 2 *d)， 分次口服，减量方法同泼尼松 c 

2) 巩固治疗 :小儿 ALL 达到完全缓解 (CR) 时，体内仍残存约达 10 x 个内血病细胞，这种状态 
称为微小残留病变 (minimal residual disease,MRD) 0 因此，有必要采用较强的巩固治疗。全国方案 
推荐环磷酰胺 (CTX)1000mg/m 2 , 快速静脉滴注， d 1; 阿糖胞苷 （Am-rjlg/m 2 , 每12小时静脉滴注1 
次，共6次， d 2 〜 山静脉 滴注; 6-硫基嘌呤 (6-MP)50mg/( m 2 • d)， 晚间1次口服， rl,~d 7 , 简称 CAM 方案。 

3) 预防髓外白血病 ：由于 大多数药物不能进入中枢神经系统、睾丸等部位，如果不积极预 
防髓外白血病， CNSL 在3年化疗期间的发生率可高达50% 左右; TL 的发生率在男孩中亦可有 
5%~30%。 CNSL 和 TL 均会导致骨髓复发、治疗失败，因此，有效的髓外白血病的预防是白血病， 
特别是急性淋巴细胞白血病患儿获得长期生存的关键措施之一： 

预防性治疗的常用 方法： 

A. 三联鞘内注射法 (IT): 常用 MTX.Ara-C.Dex 3种药物联合鞘内注射，剂量见表15-3。 


表 15-3 不同年龄三联鞘内注射法药物剂量 （mg/ 次） 


年龄 

MTX 

Ara-c 


<12个月 

5 

12 

2 

12-24 个月 

7.5 

15 

2 

25~35个月 

10 

25 

5 

多36个月 

12.5 

35 

5 


B. 大 剂蜇甲 氨蝶呤-四氢叶酸钙 （HDMTX-CF) 疗 法：每 10-14 天为1疗程。每疗程 MTX 
为2〜七 ，m : ， 共⑴ .3 〜4疗程 K 中 1/10-1/6 分忡内快: 

滴入，余量于12~24小时内匀速 滴入; 突击堡 MTX 滴入后 0.5 〜2小时内 U /: 联鞘内注射1 次； 
开始滴注 MTX 36小时后用 CF 解救，剂量为每次 15mg/m 2 , 首剂静脉注射，以后每6小时口服或 
肌内注射，共6〜8次： HDMTX 治疗前后3天口服碳骏氢钠 l.Og, 每 kl 3次，并在治疗当天给5% 
碳酸氯钠3〜 5ml/kg 静脉滴注，使尿 pH>7.0; 用 HDMXT 当天及后3天需水化治疗，每 U 液体总位 
3000ml/m' SR 的 MTX 为 2g/m 2 ;IR 根据不同亚型采用 3~5g/m 2 在用 HDMTX 的同时.每天口 
服 6-MP25mg/m 2 , 共7~14 天： BFM 国际协作组对 HR 则多药联合组成强烈巩间方案，例 如:地 
塞米松每天 20mg/m 2 , 从 fl,~rl s ;VCR 1.5mg/m 2 , 于 d: 和 d fi ;CTX 每次 200mg/m 2 ,从山下午起每12 
小时1次，共5 次； Am4: 每次 2g/m 2 , 于山起每12小时I次，共2 次； L-ASP 25 000U/nr'. 于 cl ft 、 
七每丨次。由于 MTX 5g/m 2 毒副作用较大，应常规监测血药浓度，并根据监测结果调整 CF 的 
解救剜量和次数《= 

<„ /' ip, 1, ,'r：>4 j HK-M I B 儿劍 hil b'pimx iu'vi . r-\i I . 以 ；（ asi.. 
或闪 种种原闲小谢 f HDlMTX-CF 洽疗，均应进行颅脑放射治疗 <\. <：H ^ 6 j. 对进彳 』•， 放射 
总剂 [iUj I2(,y. 分 i5 次于3周内完成。近年来，项脳放疗 G 的远期副作⑴ Li 引起临!入 K 帅的穴 






D. 早期强化治疗或再诱导治 疗：目 的仍然是治疗 MRD， 常用 VDLDex 方案， VCR、DNR 均于 
山、 d 8 应用，剂 M 和用法同诱导治疗。 L-ASP6000 〜 lOOOOU/m'c^ 起隔天或隔2天1次，共6~8次。 
Dex 6mg/(m 2 Tl)，d 广 d, 4= 休息 1 〜 2周按 CAM [除八^- 0 为75!^/( 1 11 2 . ( 1)，(1广(1 4 ，€1 8 ~(1 11 夕卜，其余用 
法见巩固治疗 ] 治疗。 

E. 维持治疗和加强治 疗:为 了巩固疗效，达到长期缓解或治愈的目的，必须在上述疗程后 
进行维持治疗和加强治 疗:对 ALL -般主张用6-巯基嘌呤 (6-MP) 或6-硫鸟嘌呤 (6-TG)+MTX 
维持治疗，维持期间一些治疗协作组釆用定期用原诱导缓解方案或其他方案强化，也有一些协 
作组例如 BFM 不强化，总疗程2~3年 = 

F •中枢神经系统甶血病 （CNSL) 的 治疗: 初诊时已发生 CNSL 者，照常进行诱导治疗，同时 
给予三联鞘内注射(衷15-3)，全国方案于第1周3次，第2和第3周各2次，第4周1次，共8次。 
一般在鞘内注射化疗2〜3次后 CSF 常转为阴性。在完成诱导缓解、巩固、髓外白血病防治和早 
期强化后，进行颅脑放射治疗，剂量同上：颅脑放疗后不再用 HDMTX-CF 治疗，但三联鞘内注 
射必须每8周1次，直到治疗终止。完全缓解后在维持巩固期发生 CNSL 者， BFM 协作组改用“复 
发方案”重新诱导治疗。 

G. 睾丸内血病 （TL) 治疗: 初诊时已发生 TL 者，先诱导治疗至 d 33 ，评价证实 TL 仍存在者， 
按“高危”方案治疗，双侧 TL 者进行双侧睾丸放射治疗，总剂量为 24~30Gy， 分6~8天 完成; 单 
侧者可行切除术，亦可行睾丸放射 治疗; 与此同时继续进行巩固、髓外白血病防治和早期强化治 
疗。在缓解维持治疗期发生 TL 者，按上法予以治疗，紧接着用 VDLDex 和 VP16+Ara-C 方案各 
治疗1疗程。 

3. 急性非淋巴细胞白血病的治疗 

(1) 诱导治 疗:与 ALL 相比, ANLL 的诱导化疗难度更大，并发症较多，每个患者都必须经过 
骨髓抑制期才有可能完全缓解。 

1 ) 除 M, 夕卜，各型 ANNL 的诱导治疗常用的基本方案如 下:① DA 方案: DNR 每日 30~40mg/m 2 , 
静脉滴注，每日1次 ，(i 广 d. v; Ara-C 每白150〜 200mg/m 2 , 静脉滴注或肌内注射，分2次 (ql2h)， 
d,~d 7 。 ② DEA 方案： DNR 和 Ara-C 同上; VP16( 或 VM26) 每日 10(M50mg/m 2 , 静脉滴注，每日 
1次， d 广山。 

2) M， 者，任选以下方案 :①全 反式维 A 酸 （ATRA^yOmg/U^Wdw)， 口服; DNR 40mg/ 
(m 2 vl) ， dd ， 静脉滴注 30 分钟; Ara-C 100mg/(m 2 ， <i) ， d 8 〜 d l4 ，分 2 次，每 12 小时静脉滴注 1 次， 
皮下注射 c ② ATRA 25~30|_(111 2 .00，“ 口服; 三氧化二砷 （ A S A)0.3~0.5 m g/(kg.(i) ， cl r d 20 ， 
静脉滴注。 

(2) _后治疗:①巩间 治疗: 采用原有效的诱导方案治疗1 〜 2 疗程; ②根治性强化治 疗:采 
用含中大剂 M Ara-C 的化疗方案治疗，或造血干细胞移植 

4. 造血干细胞移植 （hematologiralstem cell transplantation, HSCT) 联合化疗是目前根治大 

多数 ALL 和部分 ANLL 的首选方法。鉴于 HSCT 是一种高风险（移植相关合并症及死亡)、高投 
人（经济承 受乃） 的 座 疗手段，即使移植成功,仍存在着复发的可能性，因此，要严格掌握移植 
:1.1汜：丨 HKiM.l. | ；>' -,；； t ^ U : P ri )A 1.1. ^ M 

(M:- ② HR-ANLI. (: R l; 复发 ANLLCR,, ③ • M, 治疗 1 年后融合基因仍持续阳性者： 

【预后】 

近I•年 来由 于化疗的+断改进,急性淋巴细胞内血病已不再被认为是致死性疾病，5年无病 
卞存书达急性非淋巴细胞 h 血病的初治完全缓解率亦已达 80 %, 5 年尤病生存率约 



第七节朗格汉斯细胞组织细胞增生症 

明格汉斯 ffl 胞组织细胞 i 生范 (Langerhans rell histiocytosis. I.CH VJ . W 祢组织细胞增生 
症 X (histiocytosis X)，是一组由树突状细胞(抗原呈递细胞）异常增1:，临米没现多样、多发于小 
儿的疾病，男多于女：根据临床主要表现将本症分为〒型.即勒-货病 (I-Hler^r-Siwe. disease, 
LS)、 韩-薛-柯病 （Hand-Schuller-Christian disease,HSC) 和骨嗜酸性粒细胞肉芽肿 UasinophiKc 
Granuloma of bone, EGB)， 但各型之间临床表现又可以相互重荇， fh 现屮问喂.其组织学特点是 
朗格汉斯细胞增生.浸润，并伴有嗜駿性粒细胞.单核 • 巨噬细胞和淋巴细胞等不同程度的增生： 
目前多认为它们是一组与免疫功能异常有关的反应性增殖性疾病.㈨阮 m 织细胞协会协作组 
(WGHS) 将朗格汉斯细胞组织细胞增生症归为组织细胞增生症I类， ' Mil 勹单核-圬噬相关性细 
胞疾病 （n 类，如噬血细胞综合征）及恶性绀仏汗:胞巧对 巾 核细胞 n 血病 （m 类)相区别= 

【病理】 

病变可只限于单个器官或孤立病灶，也可同时侵犯多个器宵，其中以肺、肝、淋巴结、骨骼、 
皮肤.垂体等处病殳最为显_。尸检 M 料观察同一•患者的不冏器 T 〔或 M — 器丫「的不同部位，其 
mnv-m 称! nmk k 弥 m 织纸胞外•还可见到增酸 n •:拉细胞 i:: 喺细尥.淋巴细胞、多核 
巨细胞和充脂性组织细胞（即泡涑细胞）等，但不见分化极差的恶性组织细胞病变久者可见大 
量充脂性组织细胞和嗜酸性粒细胞，形成肉芽肿：各种病理改变中.朗格汉斯细胞 (I.C) 增生最 
具特征性： LC 表达 CDla， 直径约胞核不规则，有核裂或分叶.核广.明显，细胞质不规则, 
电镜 K 细胞质内贪分散的 M 网球拍状或榉状的细胞器，称为 Birherk 颗粒 

【临床表现】 

由于受累器官、部位及年龄不同而有较大差异。一般年龄越小，病情越重，随年龄增长而病 
变越局限，症状也越轻。现根据有关资料分如下3型，但各型之间临床表现文可以相互重叠，出 
现中间型： 

1. 勒-雪病 

(1) 发病年龄 :多在 1岁以内发病，起病急，病情重，病变广泛，可侵犯全身多个系统器官。 

(2) 发热 :热型 不规则，高热与中毒症状不一致。 

(3) 皮 疫:出 现较早，多分布于躯干、头皮发际部，四肢 较少； 为红色或棕黄色斑丘疹，继而呈 
出血性，亦可呈湿疹样、脂溢性皮疹，以后结痂，脱痂后留有白斑或色素沉着，各期皮疹可同时 
存在，常成批发生。 

(4) 肝、弹和淋巴结肿大 :肝、 脾中重度肿大，脾肿大较为明想.，肝功能拜•常和黄疱，多有淋巴 
结肿大。 

(5) 呼吸道症 状:常 有咳嗽/气促、青紫，但肺部体征不 明显， 可合并肺大疱或自发性气胸等, • 
可有喘憋症状，菽至导致呼吸衰竭而死亡^ 

(6) 其他: 有贫血、中耳炎、腹泻和营养不良等。 

2. 韩-薛-柯病 

(1) 发病 年龄: 多见于2~4岁，5岁以后减少。起病缓慢，骨和软组织器官均可损害 

(2) 骨质 缺损: 最早、最常见为颅骨缺损,病变开始为头皮组织表面隆起，硬而有轻度痛， 
病变蚀穿颅骨外板后肿物变软,触之有波动感，缺损边缘锐利、分界清楚；此后肿物逐渐被吸收、 
局部凹陷。除颅骨外，可见下颌骨破坏、牙齿松动、脱落、齿槽脓肿等;骨盆、脊柱、肋骨、茼胛骨 
和乳突等亦常受累 .. 

(3) 突 眼：因 眶骨破坏而表现为眼球凸出和眼睑下垂，多为单侧 

⑷尿 崩： 为垂体和下氐脑组织受浸润所致，个別患儿町见蝶鞍破坏 




1. “危险器官”受累的标准 

(1) 造血功能受累（伴或不伴骨髓侵犯) :符合 以下多2项 :①贫血:血 红蛋白 <100g/L， 婴 
儿 <90g/L (排除铁缺乏等其他原 因); ②白细胞 减少： 白细胞 <4x 10 9 /L; ③血小板 减少: 血小板 
<100x 10 9 /Le 骨髓侵犯 :骨髓 涂片上证实有 CDla 阳性细胞。 

(2) 脾 受累： 脾在锁骨中线肋缘下 >2c,m。 

(3) 肝受累 ：符合 以下多1 项: ①肝在锁骨中线肋缘下 >3cm ; ②肝功能不 良:血 浆蛋白 <55g/L， 
白蛋内 <25 g /L, 不是由于其他原因 所致; ③ LCH 的组织病理学诊断。 

(4) 肺受累 ••符 合以下多1项 :①肺 高分辨率 CT(HR-CT) 的典型表现(如果条件许可，应用低 
剂董多探测器 HR-CT); ② LCH 的组织病理学/细胞学诊断。 

2. 特殊部位受累颈椎破坏导致脊髓压迫或病变波及脊髓。 

3. 可危及中枢神经系统的损害长期的颅骨受累(不包括穹隆受累）可累及垂体或下丘脑， 
导致发育迟缓或尿崩症。 

根据上述器官受累的标准，以脏器与系统受累为主，进一步对病情进行临床分类，以便指导 
治疗。 

1. 单系统 LCH (single system LCH，SS-LCH) 有1个脏器/系统受累(单病灶或多病灶)： 
①单病灶或多病灶 （>1 个)骨骼 受累; ②皮肤 受累; ③淋巴结受累(不是其他 LCH 损害的引流淋 
巴 结); ④肺受累；@下丘脑、垂体/中枢神经系统 受累; ⑥其他（甲状腺、胸腺等受累)。 

2- 多系统 LCH(multiple system LCH，MS-LCH) 有為 2 个脏器 / 系统受累，伴或不伴“危险 
器官”受累。 

3. 下列定位及病变程度分类是全身治疗的指 征:包 括:① SS-LCH 伴有可危及中枢神经系 
统的 损害; ② SS-LCH 伴有多病灶骨骼 损害; ③ SS-LCH 伴有特别部位 损害; ④ MS-LCH 伴或不 
伴危险器官损害。 

【辅助检查】 

1. 血液学检查 MS-LCH 患者可有不同程度的 贫血； 白细胞数正常、减少或 增多; 血小板数 
正常或减少：也可无明显变化。 

2. 影像学检查对诊断有帮助，不少病例甚至由影像学检査最先发现： 

< 1 ) X 线：骨 骼系统受累的 LCH 病变部位呈虫蚀样改变，甚至为巨大缺损，为溶骨性凿穿样 
损寄，形状不规则圆形或椭圆形。脊拄改变多表现为椎体破坏，偶见椎旁脓肿下颔骨浸润 
时牙槽硬板及支持骨破坏，出现漂浮齿征象。 

⑵ cr: 肺部是最易受损的器官之一。典型表现为肺野透亮度减低，呈色玻璃状，两 肺弥漫 
网状或网点状阴影，或在网点状邀础 J： 有局限或弥漫的阴影颗粒。病变表现从弥漫性纤维化以 
及弥散性结节浸润病变到弥散性诞性变,严重者可见弥散性小囊肿、肺气肿、气陶、纵隔气肿或 
皮下气肿等，婴幼儿常见胸腺肿大。 

⑴ MRI: 对累及中枢神经软组织损害的诊断更为准确 3 

(4) 超声检丧:对 f 卩脾 受累及包块性质的检査有重要意义，可在彩超引导下行病灶穿刺活 



无 LC 及免疫组化有无 CDla 阳性细胞。对分型及预后有重要意义- 

5. 病理检查皮疹压片和病灶活体组织检查发现 LC 是诊断的重要依据，皮疹压片法操 
作简便，患者痛苦小，阳性 率高。 可做皮疹、淋巴结、齿龉或肿物的活体组织检齑或病灶局部穿 
刺物或刮出物的病理检査 s 病理切片发现病变区可见典型IX存在.及嗜酸性粒细胞及巨噬细 
胞、淋巴细胞等浸润。免疫组化可见 CD31/S-100、CDla, langerin (CD2(m 阳性表达。有条件 
者应取新鲜病理组织做电镜检查，观察病变部位有无典型 LC 存在，胞浆中是否布 Birheck 颗粒 
存在:： 

6. 其他对有眼、耳、口腔受累者可行眼压、耳镜、牙片等专科检 査： cc-D 11•谣糖酶试验阳 
性、花生凝集素结合试验 阳性： 

【诊断】 

凡原因不明的发热、皮疹、贫血、耳溢脓、反复肺部感染，肝、脾、淋巴结肿大，眼球凸出、尿 
崩、颅骨缺损、头皮肿物等均应考虑本病。诊断需要结合病史体征、影像学检查和病理三方面。 
2009年国际组织细胞协会制订的病理诊断标准 如下： 

1. 初诊压片、皮肤活体组织检查、淋巴结、肿物穿刺或手术标本病理检查光镜发现典型 
LC 浸润。 

2. 诊断初诊的基础上以下4项中彡2项指标阳 性:① ATP 酶 阳性; ② CD31/S-1 ⑻阳性表 
达; ③ a-D 甘露糖酶试验 阳性; ④花生凝集素结合试验阳性： 

3. 确诊在光镜检查的初诊基础上，以下3项中為1项指标阳性 ••① langerin 阳性; ② CDla 
抗原 阳性; ③电镜检查发现病变细胞内含 Birbeck 颗粒。 

【治疗】 

1. 单系统病变(通常是骨骼、淋巴结、皮肤）的临床病程一般是良性的，自发缓解率较高，因 
此应该进行最低限度的治疗。手术刮除，甚至更少，低剂 M 的 M 部放疗^4-6(；>)就能达到治疗目 
的。不宜手术刮除的局部病灶，可病灶内局部注射糖皮质激素，甲泼尼龙每次75〜 7 50mg。 单纯 
骨损害者可试用吲哚美辛 （indomeihacin) 0 

2. 多系统 lch g 进行系统性的联介化疗，以紱少疾病的 : vis- 
1.(. II化学治疗长存絨< VBD + 泼尼松6周诱导 方案: VBL 每次 6mg/m : ，每岡第1 大静 脉推注 
1 次； 泼尼松，每 H 40mg/m 2 , 分次口服，连用 4 周，第5周.第6周逐渐减捃②对于原有症状及 
体征持续存在或苻新病灶出现者，可应用6周 VBL+ 泼尼松第2疗程 方案： VBL 应用同前，每間 
在静脉推注 VBL 当天开始口服3天泼尼松，剂量同上。③维持治疗.•在1：述治疗6~12周后症状、 
体征消失的患#进入维持治疗，总疗程12个月 。每 3周应用丨次 vm.. mm I。应用 VBL 的 
每周中，口服5天泼尼松，剂量同上;维持治疗期间每天口服6-琉基嘌呤 (6-IV1P), 每 U 50mg/m 2 c 

rr r ； m .;i: I 4 

6 周初治方案.接或 +接第 2 疗程，然后应用 h 述维持彻 iMK 不用 6-MP 总疗程12 个月: 

3. 对于难治性 （ 正规治疗无效）或复发的伴苻“危险器苜”受累的 MS-LCH 、伴有造血功能低 
F 的 MSS-LCH, 可在原方案基础上加用阿糖胞苷、依托泊 nVH 铽蝶 吟、2-飄脱氧腺背⑽ A) 等 
化疗药物- 

犹衮和环孢索，对于同时减少化疗的#副反戍，改善免疫功能有…定作用#在感染 者可给 f 



[蓣后] 

本病预后与发病年龄、受累器官多少、器官功能损害及初期治疗反应有关。年龄越小，受累 
器官越多，预后 越差； 年龄 >5岁.单纯骨损害多可 自愈; 肺、肝、脾、骨髓等受侵犯且对初期治疗 
反应差者预后不良。痊愈患儿中少数可有尿崩症、智能低下、发育迟缓、颌骨发育不良等后遗症。 

(盛光耀） 



第十六章神经肌肉系统疾病 


第一节神经系统疾病检查方法 

' 神经系统体格检作 

小儿神经系统检查，原则上与成人相同，但由于小儿神经系统发育尚未成熟,加之体格检查 
时常不合作，因而小儿神经系统检査有其特殊性。如伸直性跖反射,在成人或年长儿属病理性， 
但在婴幼儿却是一种暂时的生理现象。因此，对小儿神经系统检齑与评价时，不能脱离相应年 
龄期的正常生理学特征。 

(一） 一般检查 

1 . 意识和精神行为状态根据小儿对各种刺激的反应判断意识有无障碍，意识障碍分为嗜 
睡、意 i 只模糊、浅昏迷和深昏迷=观察精神行为状态，注意有无烦躁不安、激惹、谵妄、迟钝、抑郁、 
幻觉及定向力障碍等。 

2. 气味某种特殊气味可作为疾病诊断的线索。如苯丙酮尿症患儿有鼠 尿味; 枫糖尿症有 
烧焦 糖味; 异戊酸血症有干酪味或汗 脚味; 蛋氨酸吸收不良症有千芹 菜味; 有机磷农药中毒有大 
蒜味。 

3. 面容有些疾病具有特殊面容，如眼距宽、塌鼻梁可風于先天愚型;•舌大而厚见于黏多糖 
病、克 汀病; 耳大可见于脆性X染色体综合征等。 

4. 皮肤某些神经疾病可伴有特征性皮肤异常。面部血管纤维瘤，四肢、躯千皮肤色素脱 
失斑提示结节性硬化症;头面部红色血管瘤提示脑面血管瘤病 （Sturga-Weher 综合 征); “咖啡牛 
奶斑”提示神经纤维 瘤病; 皮肤条状、片状或大理石花纹状的黑褐色色素增生提示色素失 调症； 
共济失调毛细血管扩张症 （Louis-Bar 综合征)球结膜及面部毛细血管 扩张; 苯丙酸尿症患儿皮肤 
白皙，头发呈黄褐色。 

5. 头颅观察头颅的外形和大小。“舟状颅”见于矢状缝 早闭； “扁头畸形”见于冠状缝早 
闭； “塔头畸形”见于各颅缝均早闭。头围可粗略反映颅内组织的容头围过大时要注意脑 
积水、硬膜下血肿、巨 脑症; 头围过小瞥惕脑发育停滞或脑萎缩，注意头皮静脉是沔怒张，头部有 
无肿物及瘢痕。注意前囟门的大小和紧张度、颅缝的状况等.囟门过小或早闭见于头小 畸形； 
如、 ] 晚闭或过人见 r 狗卿」肺略 

等：生后6个月后不容易再摸到颅缝，若颅内增高，可使颅缝裂幵，叩诊时可呈“破壶音”。对 
疑有硬膜下积液、脑穿通畸形的婴儿，可在暗室内用电筒做颅骨透照试验，前额部光圈 >2rm， 枕 
部 >lrm ，或两侧不对称时对诊断有提示意义。 

6. 脊柱注意有无畸形、异常弯曲、强直，有无叩击痛等。还要注意背部中线部位皮肤有无 
凹陷的小窝，有时还伴有异常毛发增生，见于隐性脊柱裂、皮样窦道或椎管内皮样锻肿： 

(二） 脑神经检查 

1. 嗅神经反复观察对香水、薄荷或某些不适气味的反应。嗅神经损伤常见 f 先天性节细 
胞发育不良或额叶、颅底病变者。 

2. 视神经检查视觉、视力、视野和眼底。正常儿出生后即有视觉，检畓小婴儿的视觉可用 
移动的光或鲜艳的物品.眼底检查对神经系统疾病的诊断有重要意义，注意视乳头、视神经及 




3. 动眼、滑车、展神经此三对脑神经支配眼球运动、瞳孔反射及眼睑。观察有无眼睑下 
垂、斜视、眼球检查眼球运动时，注意眼球有无上、下、左、右等各个方向的运动受限。若 
眼球运动在某个方向受限.瞳孔括约肌功能正常，为眼外肌麻痹,否则为眼内肌麻痹。眼球运 
动神经的损伤有周围性、核性、核间性、核上性。检查瞳孔要注意其外形、大小、会聚和对光反 
射等。 

4. 三叉神经注意张口下领有无偏斜.咀嚼时扪两侧咬肌及颞肌收缩力，以判断其运动支 
的功能-观察额面部皮肤对疼痛刺激的反应,并用棉絮轻触角膜,检査角膜反射以了解感觉支 
的功能。 

5. 面神经观察 随意运 动或表情运动(如哭或笑）时双侧面部是否对称。周围性面神经麻 
痹时，患侧上、下面肌同时受累.表现为病变侧皱额不能,眼睑不能闭合，鼻唇沟变浅，口角向健 
侧歪斜。中枢性面瘫时，病变对侧眼裂以下面肌瘫痪，病变对侧鼻唇沟变浅，口角向病变侧歪斜， 
但无皱额和眼睑闭合功能的丧失。 

6. 听神经和前庭神经观察小儿对突然响声或语声的反应，以了解有无听力 损害。 对可疑 
忠荇， R 进行特殊听乃测验检查前庭功能可选用旋转试验或冷水试脸。旋转试验时,检查者 
将婴儿平举，原地旋转4~5阍,休息 5-10 分钟后用相同方法向另一侧旋转。冷水试验是以冷水 
(2~4ml) 外耳道灌注，此法可测定单侧前庭功能，其结果较旋转试验准确。正常小儿在旋转中或 
冷水灌注后均出现眼球震颤,前庭神经病变时则不能引出眼球震颤。 

7. 舌咽和迷走神经为混合神经，常同时受累。损伤时出现吞咽困难、声音嘶哑、饮水返呛、 
咽反.射消失，临.床上.称真性延髓麻痹。由于舌咽和迷走神经的运动核受双侧皮质支配,单侧核 
上性病变时_育无明显症状。当双侧皮质脑干束损伤时出现构音和吞咽障碍，而咽反射存在，称 
假性延髓麻痹。 

8. 副神经检査胸锁乳突肌和斜方肌的肌力、肌容积。瘸变时患侧肩部变低，耸肩、向着佩 
转头无力 ，肌肉也可有萎缩。 

9. 舌下神经其主要作用是将舌伸出。一侧中枢性舌下神经麻痹时，伸舌偏向病变的对侧， 
即舌肌麻 痹侧; 而一侧周围性舌下神经瘫痪时,伸舌偏向病变同侧,亦为舌肌麻痹侧,且伴舌肌 
萎缩与肌纤维颤动。 

(三）运动功能检查 

1. 肌容积有无肌肉萎缩或假性肥大。 

2. 肌张力指安静情况下:鶴撕肉紧张度。检查时触摸肌肉硬度并做被动运动，以体会肌 
紧张度勺阻力■:肌张力增高多见于上运动神经元性损害和锥体外系病变，但注意半岁内正 
常婴儿肌张力也可稍增髙：下运动神经元或肌肉疾病时肌张力降低，肌肉松软.甚至关节可以 
过伸 

3. 肌力是指肌肉做主动收缩时的力 ffl。 观察小儿力所能及的粗大和精细运动，以判断各 
部位肌群的肌力 .. 一般把肌力分为0〜5级,0级 : 完全瘫痪,无任何肌收缩活动；1 级:可 见轻微 
肌收缩，仴无肢体 移动; 2级:肢体能在床上移动,但不能 抬起; 3 级:肢 体能抬离床面.但不能对 
抗阻力； 4 级：能 做部分对抗阻力的运 动;; 5级:正常肌力. 

4. 共济运动 fij 观察婴儿手拿玩具的动作是否准确 .. 年长儿则能和成人一样完成指舁、闭 
Fi 难、 V. tRomhcrg 征).跟膝胫和轮替运动等检查 .. 然而.当患儿存在肌无力或不自主运动时.也 
会出现随意运动不协调，不要误认为共济失调： 

5. 姿势和步态姿势和步态与肌力、肌张力、深感觉、小脑以及前庭功能都有密切关系。观 
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右摇摆的“鸭步”等。 

6. 不自主运动主要见于锥体外系疾病，常表现为舞蹈样运动、扭转痉挛、手足徐动症或一 
组肌群的抽动等。每遇情绪紧张或进行主动运动时加剧，入睡后消失。 

(四） 感觉功能检查 

临床上很难在学龄前儿童获得充分 合作； 即使在学龄儿童，也往往滿要检査者更加耐心及 
反复检査。具体检査方法与成人基本相同。 

1. 浅感觉包括痛觉、触觉和温度觉。痛觉正常者可免去温度觉测试。 

2. 深感觉位置觉、音叉振动觉。 

3. 皮质感觉闭目状态下测试两点辨别觉，或闭目中用手辨别常用物体的大小、形态或轻 
重等。 

(五） 反射检查 

小儿的反射检查可分为两大类，第一类为终身存在的反射，即浅反射和腱 反射; 第二类为暂 
时性反射，或称原始反射 （primitive reflexes ) 0 

1. 浅反射和腱反射 

(1) 浅 反射: 腹壁反射要到1岁后才比较容易引出，最初的反应呈弥散性。提睾反射要到出 
生4~6个月后才明显。 

(2) 腱反 射:新 生儿期已可引出肱二头肌、膝和踝反射。腱反射减弱或消失提示神经、肌肉、 
神经肌肉接头处或小脑疾病。反射亢进和踝阵挛提示上运动神经元疾患。恒定的一侧性反射 
缺失或亢进有定位意义。 

2. 小儿时期暂时性反射生后最初数月婴儿存在许多暂时性反射。随年龄增长，各自在一 
定的年龄期消失，见表16-1 0 当它们在应出现的时间内不出现，或该消失的时间不消失，或两侧 
持续不对称都提示神经系统异常。 


表 16-1 正常小儿暂时性反射的出现和消失年龄 


反射 

出现年龄 

消失年龄丄 

反射 

出现年龄 

消失年龄 

拥抱反射 

初生 


颈肢反射 

2个月 

6个月 

吸吮反射和觅食反射 

初生 

4~7个月 

迈步反射 

初生 

2个月 

握持反射 

初生 

3~4个月 

颈拨正反射 

初生 

6个月 


另外，正常小儿5〜7个月出现支撑反射，9〜10个月出现降落伞反射，此反射可持续终生。如 
不能按时出现，则提示有脑性瘫痪或发育迟缓的可能。 

(六） 病理反射 

包括 Bahinski 征 Xhaddock 征 .Gordon 征和 Oppenheim 征等，检查和判断方法同成人。 

然而，正常2岁以下婴儿可呈现双侧 Babinski 征阳性，若该反射恒定不对称或2岁后继续 
阳性时，提示锥体束损害。 

(七） 脑膜刺激征 

包括颈强直 .Kernig 征和 Brudzinski 征。检査和判定方法同成人。 

:、神经 系统辅 助检作 


(一）脑脊液检查 

腰椎穿刺取脑脊液 (cmihml spinal fluid,CSF) 检查，是诊断颅内感染和蛛网膜下腔出血的 
重要依据。脑脊液可被用于多种项 H 的检测，主要包括外观、版力、常规/I:化和病原学检查等 .. 
然而，对严重颅内压增高的患儿，在未有效降低颅内压之前，腰椎穿刺 W 诱发脑疝的危险•应特 
別谨慎颅内几种常见感染性疾病的脑脊液改变特征见表 16-2,. 




(二） 脑电图 (electroencephalography , EEG) 

是借助头皮电极（或颅内电极）对大脑皮质神经元电生理功能的检查。小儿不同年龄期， 
大脑成熟度不同，脑电背景波也不同，故小儿脑电图正常或异常的判定标准与成人不同。脑电图 
检查对许多功能性疾病和器质性疾病都有一定的诊断价值，特别是对癫痫的诊断和分型意义更 
大。常见的痫性放电波包括棘波、尖波、棘-慢复合波、尖慢复合波，以及阵发性或爆发性快节律、 
慢节律等。脑电图检查技术 包括: ①常规 EEG:— 般记录20分钟，发现癫痫性放电的阳性率低(约 
30%)。②动态 EEG(ambulator EEG, AEEG): 连续进行24小时或更长时间的 EEG 记录(包括清醒 
期和睡眠期)，提高了异常脑电波发现的阳性率(约80%),同时根据患儿家长记录的发作情况和时 
间，可找岀临床发作和 EEG 的关系。③录像 EEG(videoEEG，VEEG): 不仅可长时程地记录 EEG， 更 
可实时录下患者发作中的表现以及同步的发作期 EEG， 对癫痫的诊断和分型、鉴别诊断有更大帮助。 

(三） 肌电图及脑干诱发电位 

1. 肌电图 (electromyography,EMG) 帮助判断被测肌肉有无损害及损害性质(神经源性或 
肌源性)。神经传导速度 （nerve conduction velocity，NCV) 可了解被测周围神经有无损害、损害性 
质（髓鞘或轴索损害）和严重程度。 

2. 诱发电位分别经听觉、视觉和躯体感觉通路，刺激中枢神经诱发相应传导通路的反应 
电位。 包括： 

( 1 ) 脑干听觉诱发电位 (brainstem auditory evoked potential,BAEP)： 以耳机声刺激诱发。因不受 
镇静剂、睡眠和意识障碍等因素的影响，可用于包括新生儿在内的任何不合作的儿童的听力筛测， 
以及昏迷患儿的脑干功能评价。 

(2) 视觉诱发电位 （visual evoked potential,VEP): 以图像视觉刺激 (patterned stimuli) 诱发，称 
为 PVEP， 可分别检出单眼视网膜、视神经、视交叉、视交叉后和枕叶视皮质间视通路各段的损 
害。婴幼儿不能专心注视图像，可改为闪光刺激诱发，称为 FVEP， 但特异性较差。 

(3) 体感诱发电位 （somatosensory evoked potential,SEP)： 以脉冲电流刺激肢体混合神经，沿 
体表 id 录感觉传入通路反应电位。脊神经根、脊髓和脑内病变者可出现异常。 

(四） 神经影像学检查 



清楚辨认 3 

2. 磁共振成像 （magnetic resonance imaging，MRI) 无放射线.对！]辟 
较 CT 高，能清楚显示灰质、白质和基底核等脑实质结构。由于+受#影- 
颅窝和脊髓病灶=同样可进行增强扫描进一步提高分辨率：主耍缺点足 
度较慢，对不合作者需用镇静剂在睡眠中检査，对钙化影的显示较 CT 趋. 

3. 其他如磁共振血管显影 (MRA)、 数字减影血管显影 (DSA)、 经颅退 
floppler，TCD) 用于脑血管疾病 诊断： 单光子发射断层扫描 (SPFXT) 和 lI ： i|i 
均属于功能影像学，是根据放射性示踪剂在大脑组织内的分布或代谢状况. Jii 
流或代谢率，对瘛痫放电源的确认有重要帮助。脑磁图 （m a gm*t^m. P phaluf 
种完全无侵袭、无损伤的脑功能检測技术，可以广泛用于大脑各种功能的定 
MRI 的解剖影像信息叠加整合，形成脑功能解剖学定位。 


i 织和脑室系统分辨率 
1 : 扰.能很好地发现后 
:赀 用较 cr 尚，成像速 


发射断 M 扫描 (PET) 
，显 示不同脑区的血 


第二节癫 痫 

癫痫 （epilepsy) 是以持续存在的反复癫痫发作的易感性和由此引起的祌经生物学、认知、心 
理学及社会方面后果的一种脑部疾病 c 癫痫发作 Uei ZUreS ) 是指大脑神经元过度异常放电引起 
的突然的、短暂的症状或体征，因累及的脑功能区不同，临床可布多种发作表现，包括意识、运 
动、感觉异常，精神及自主神经功能障碍。 

癫痫发作和癫痫是两个不同的概念，前者是指发作性皮质功能异常所引起的一组临床症 
状，而后者是指临床呈长期反复性发作的疾病过程。在癫痫这一大组疾病中某呰类型可以确定 
为独立的疾病类型，即癫痫综合征(其在患病年龄、病因、发作表现、脑电图、预后等方面有其各 
自独特的特点，如 West 综合征 、Lennox-Gastaut 综合征等，见后述)。 

癫痫发作可表现为惊厥性发作和非惊厥性发作，前者是指伴有骨骼肌强烈收缩的痫性发 
作; 而后者于发作过程中不伴有骨骼肌收缩，如典型失神、感觉性发作等。 

据国内多次大样本调查，我国癫痫的年发病率约为35/10万人口，累计患病率约为4%〜7%。 
然而，其中60%的患者起源于小儿时期：：长期、频繁或严重的发作会导致进一步脑损伤，甚至出 
现持久性神经精神障碍。 

【病因】 

癫痫的病因可分为三大类，包括:①特发性癫痫 （idiopathic epilepsy)： 是指脑内未能找到相关 
的结构和代谢异常，而与遗传因素密切相关的癱痫;②症状性癫痫 •( symptomatic epilepsy)： 指与脑 
内器质性病变或代谢异常密切关联的 癫痫; ③隐源性癫痫 （nyptoganif epilepsy): M 未能证实有 
肯定的脑内病变或代谢异常，但很可能为症状性者 c 

1. 遗传因素癫痫患儿的家系调査、双生子研究、头颅影像学、脑电图分析等均已证实，遗 
传因素在癲痫发病中起重要作用。包括单基因遗传、多基因遗传、染色体异常、线粒体脑病等。 
近年来癫痫基因的研究取得了较大的进展，至少有二十余种特发性癫痫或癲痫综合征的致病褪 
因得到 r 克隆确定，其中大多数为单基因遗传，系病理基因致神经细胞膜的离子通道功能异常， 
降低 r 发作阈值而患病•: 

2. 脑内结构异常先天或后天性脑损伤可产生异常放电的致痫灶，或降低了痫性发作阈 
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感染、肿瘤以及颅内感染、中毒、产伤或脑外伤后遗症等. 

3. 诱发因素许多体内外因素可促发癫痫的临床发作,如遗传性癫痫常好发 f 某一•特定年 




年 ILAE 义分別对礙痫发作、瘀痫综合征的分类提出了新的建议和补充。 

对癤痫发作、撤痫综合征进行正确分类有十分重要的临床意义。因为针对不同的癫痫发作 
类型、燎痫综合征.通常选用不同的抗癎痫 药物; 而且对分析病因、估计患儿病情与预后均有重 
要价值： 

1. 癫痫发作的分类根据发作的临床表现和脑电图特征进行分类，即症状学分类，见表16-3。 


表 16-3 癲痫发作的国际分类 {1981 年） 


I . 局灶性发怍 

单纯局灶性发作（不伴意识障碍） 

n. 全面性发作 
强直-阵挛发作 

运动性发作 

, 强直性发作 

感觉性发作 

! | 阵挛性发作 

d 主神经性发诈 

' 失神发作 

精神症状性发作 

典型失神 . 

釵杂局灶性发作 （ 伴意识障碍） 

不典型失神 

单纯局灶性发作继发意识障碍 

肌阵挛发作 

发作起始即有意识障碍 

I 1 失张力发作 

自动症 

位 . 不能分类的发作 (2010 年称为不能明确的发作） 

局灶性发作继发全面性发作 



2. 癫痫及癫痫综合征的分类在癫痫这一大组疾病中某些类型可以确定为独立的疾病类 
型，即癫痫综合征，每种癫痫综合征都具有自身的特点。根据患病年龄、病因、发作表现、脑电图 
特征、家族史、预后等诸多因素的综合材料进行分类。1989〜2010年的临床研究总结已确定了 
三十多利 | 廠痫综合征，具体内容可参阅神经专业书籍，本节只介绍儿童时期的几个综合征。 

【临床特点】 

1. 癤痫发作的临床特点 

(" 局灶性发作 （fm-al seizures)： 神经元沣常过度放电始于 4!J 大脑节球的络内.:防沐友況 
仅限于放电对侧的身体或某一部位。 

1；单纯局灶性 发作: 发作中无意识和知觉损害。 

A. 单纯局灶性运动性 发作: 最常见，表现为一侧躯体某部位，如面、颈或四肢某部分的抽 
搐; 或表现为头、眼持续付同向偏斜的旋转 fj 发作; 或呈现为某种特殊的姿势 发作; 或杰克逊发 
作，即异常放电沿大脑运动区扩展，其肌肉抽动的扩展方式及顺序与运动皮质支配的区域有关， 
如发作先从一侧口角幵始，依次波及手、臂、躯干、下肢等。有的患儿于发作后出现肢体短暂麻 
痹，持续数分钟至数小时后消失，称为 Todd 麻痹 c 

单纯局 灶性感觉发作(包括躯体和特殊感觉异常) :躯体 感觉性发作起源于中央后回，表 
现为针刺感、麻木感或本体和空间知觉 异常; 特殊感觉性发作包 括:① 视觉性发作 :起源 于枕叶 
h: 状 M ,表现为视幻觉，如颜色、闪光、暗点、黑 矇; ②听觉性 发作: 起源于颞上回后部，表现为声 
幻觉，如蜂鸣 敲鼓南, 或噪 声感; ③嗅觉和味觉 发作: 多为令人不愉快的味道,起源于杏仁核 - 
海马-额叶咪證区. 



状，如头痛、上腹不适、上升感、呕吐、苍白、潮红、竖毛、肠鸣等 C 

D. 精神症状性发作 :起源 于边缘系统颞顶枕叶交界。单独出现的很少，多见于复杂局灶性 
发作过程中。表现为恐惧、暴怒、欣快、梦样状态、陌生感、似曾相识感、视物变大或变小、人格解 
体感等幻觉或错觉。 

2) 复杂局灶性 发作: 发作时有意识、知觉损害。多起源于颞区或额颞区。发作表现形式可 
从单纯局灶性发作发展 而来; 或一开始即有意识部分丧失伴精神行为 异常; 或表现为自动症。 
自动症是指在意识混浊下的不自主动作，其无目的性，不合时宜，事后不能回忆。典型(颞叶内侧） 
自 动症: 如吞咽、咀嚼、解衣扣、摸索行为或自言自语等 c 过度运动自 动症: 起源于额叶内侧辅助 
运动区，表现为躯干及四肢大幅度不规则的运动，常在睡眠中发作，持续时间短暂，数秒至数十 
秒，常频繁成簇发作。 

3) 局灶性发作继发全面性发作 :由单 纯局灶性或复杂局灶性发作扩展为全面性发作。 

(2) 全面性发作 (generalized seizures): 神经元异常过度放电始于双侧半球网络中并迅速扩布 
的发作，发作时常伴有意识障碍，运动症状呈双侧性。 

1) 强直-阵挛发 作:发 作包括强直期、阵挛期及发作后状态。开始为全身骨骼肌伸肌或 
屈肌强直性收缩伴意识丧失、呼吸暂停与发绀，即强 直期; 继之全身反复、短促的猛烈屈曲性抽 
动，即阵挛期。发作后昏睡，逐渐醒来的过程中可有自动症、头痛、疲乏等发作后状态。发作期 
EEG: 强直期全导 10Hz 以上的快活动，频率渐慢，波幅增高进人阵挛期的棘慢波，继之可出现电 
压低平及慢波。 

2) 强直性发作:发作时全身肌肉强烈收缩伴意识丧失，使患儿固定于某种姿势，如头眼偏 
斜、双上肢屈曲或伸直、呼吸暂停、角弓反张等，持续5~20秒或更长，发作期 EEG 为低波幅 10H Z 
以上的快活动或棘波节律。发作间期 EEG 背景活动异常，伴多灶性棘-慢或多棘-慢波爆发。 

3) 阵挛性发 作:仅 有肢体、躯干或面部肌肉节律性抽动而无强直成分。发作期 EEG 为 
10Hz 或 10Hz 以上的快活动及慢波，有时棘-慢波。 

4) 失神发 作:① 典型失神发作 :发作 时突然停止正在进行的活动，意丧失但不摔倒，两眼 
凝视，持续数秒钟后意识恢复，发作后不能回忆，过度换气往往可以诱发其发作。发作期 EEG (图 
16-1) 全导同步 3Hz 棘-慢复合波，发作间期背景活动正常。②不典型失神 发作: 与典型失神发 
作表现类似，但开始及恢复速度均较典型失神发作慢。发作期 EEG 为 1.5 〜 2.5Hz 的全导慢-棘 




慢复合波，发作间期背景活动异常，多见于伴有广泛性脑损害的患儿。 

5) 肌阵挛 发作: 为突发的全身或部分骨骼肌触电样短暂收缩 (0.2 秒)，常表现为突然点头、 
前倾或后仰，或两臂快速抬起，重者致跌倒，轻者感到患儿“抖”了一下。发作期 EEG 全导棘 - 
慢或多棘-慢波 爆发： 

6) 失张力发作 ：全身 或躯体某部分的肌肉张力突然短暂性丧失而引起姿势的改变,表现为 
头下垂、茼或肢体突然下垂、屈髋屈膝或 跌倒： EEG 发作期多棘-慢波或低波幅快活动， MEG 发 
作期可见短暂的电静息.与 EEG 有锁时关系： 

(3) 不能明确的发作 (2010 年提出） 

癒痫性痉 挛: 这种发作最常见于婴儿痉挛，表现为点头、伸臂(或屈肘)、弯腰、踢腿(或屈腿)或 
过伸等动作，发作常可成串出现，其:肌肉收缩的整个过程大约1~3秒，肌收缩速度比肌阵挛发作 
设，但比强直性发作短.由于痉挛可以持续至婴儿期后,甚至可以在婴儿期过后新发，所以用“癲 
痫性痉寧”这一术语 M 为恰当：是否应将痉挛分类为局灶性、全面性或两者兼有，目前尚不能 确定： 

2. 常见儿童癤痫综合征 

(1) 伴中央颁区棘波的儿童良性癫痫 （benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes): 
是儿童最常见的一种癫痫综合征.占儿童时期瘢痫的15%~20%=多数认为与遗传相关.呈年龄 
依赖性。通常 2-14 岁发病,8〜9岁为高峰,男略多于女。发作与睡眠关系密切，多在人睡后不久 
及睡醒前 M 局灶性发作，大多起始于口面部，如唾液增多、喉头发声、口角抽动、意识清楚，但不 
能主动发声等，部分患儿很快继发全面性强直-阵挛发作而意识丧失 ； 精神运动发育正常，体格 
检赉无异常发作问期 EEG 背足•正常（图16-2)，在中央区和颞 K 可见棘波或棘-慢复合波，- 
今! ;、i 从 j 贼义 H. 出I _瞅扣況常波増多,泣出阳性芊商本病 m 后 a 好，药物 y Him:. 氏发 
育不受影响，大多在12〜16岁前停止发作。但该病有少数变异型，表现复杂，有认知障碍，对患 
儿预后有一定的不良影响。 



右中央、顶区和右中颞区棘波发放 

⑵婴儿痉挛 （infantile spasm): 又称 West 综合征。多在1岁内起病，4~8个月为高峰 c 主要 
临床特征为频繁的痉挛 发作; 特异性高峰失律 EEG; 精神运动发育迟滞或倒退。痉挛多成串发 
作，每串连续数次或数 | •次，可伴有婴儿哭叫，多在思睡和苏醒期出现。发作形式为屈曲型、伸 
展型和混介咽，以屈曲型和混合型居多。屈曲型痉挛发作时,婴儿前臂前举内收，头和躯干前屈 




呈点头状：伸展型发作时婴儿头后仰，双臂向后伸展 3 发作间期 EEG 峰失彳 M] 形对本病诊断 
有价值（罔 16-3) 好 m! 为症状性和隐涊性如遗仿代谢托.脱发疗片常、神经皮! 決纪 ☆阽或 ji； 
^ '' ^'1' 'VM*\ ^ '* ! ) Ih \ M' I'； I，； V )\ ，i，'].MjH l.nnnx- 

Oastaut 综合征或其他类型发作 ,80%~90% 的患儿遗留智力和运动发 ff 消V； 



(3) Lennox-Gastaut 综合征 （LGS): 约占小儿癫痫的2%~5%, 1~14岁均可发病，以3〜5岁多 
见=病因多为症状性或隐源性，约25%以上有婴儿痉挛病史临床表现为频繁的、形式多样的 
癫痫发作，其中以强直性发作最多见，也是最难控制的发作形式，其次为不典型失神、肌阵挛发 
作、失张力发作，还可有强直-阵挛、局灶性发作等。多数患儿的智力和运动发#倒退。约60% 
的患儿发生癫痫持续状态。 EEG 主要为 1.5~2.5Hz 慢-棘慢复合波及不同发作形式的 EEG 特征。 
预后不良，治疗困难，病死率约4%~7%,是儿童期最常见的一利 | 难治性癫痫综合征（图 16-4), 




(4) 热性惊厥附加症 （fehrile seizures plus，FS + ): 有热性惊厥史的儿童，如果6岁之后仍有热 
性惊厥，或者出现丫不伴发热的全面性强直-阵挛发作，称为热性惊厥附加症。如果在一个家系 
中，既有典沏的热性惊厥，还有热性惊厥附加症患者，而且还出现了热性惊厥附加症伴失神，或 
伴失张力，或伴肌阵挛等,称为全面性癫痫伴热性惊厥附加症 (generalized epilepsies with febrile 
seizures plus,GKFS + ) 根据家系分析，目前认为热性惊厥附加症与全面性癫痫伴热性惊厥附加 
症是同一基•因的不同表现，屈常染色体显性遗传，其基因定位于染色体 19ql3.1 或 2q21-33q 上， 
与电压依赖性钠通道 P 亚单位异常有关。 

【诊断】 

确.、’/•.撷痫的诊断，成力求弄清以下三个问题:①判断是否为 癫痫; ②若系癫痫，应进一步确 
定典发作类型或其I)」厲的癫痫综 合征; ③尽可能寻找病因。 

一般按以下步骤搜集诊断 依据： 

1. 病史与查体详细而准确的发作史对诊断特别重要。询问起病年龄、发作时的表现、是 
否有先兆、持续时间、意识状态、发作次数、有无诱因以及与睡眠的关系、发作后状态等，还要询 
问出生史、生长发育史、既往史、家族史。查体应仔细，尤其是头面部、皮肤和神经系统的检查。 

2. 月亩电图检查脑电阁是诊断癫痫最重要的实验室检查，如果发现棘波、尖波、棘-慢复合 
波等痫样波发放，不仅对癫痫的确认，而且对临床发作分型和转归分析均有重要价值。可根据 
需要选择常规脑电图、动态脑电图、录像脑电图检查,详见本章第一节神经系统辅助检查中脑电 
图部分< 

3. 影像学检查癒:痫患者做此项检查的主要目的是寻找病因，尤其是有局灶性症状和体征 
者，更应进行颅脑影像学检查，包括 CT、MRI 甚至功能影像学检查。 

4. 其他实验室检查根据需要选做遗传代谢病筛查、基因分析、染色体检查、血生化检查、 
脑脊液检 查等。 

【鉴别诊断】 

小儿时期存在多种形式的发作性疾病，应注意与癫痫鉴别。 

1- 晕厥是暂时性脑血流灌注不足引起的一过性意识障碍。年长儿多见，常发生在持久站 
立，或从蹲位骤然起立，以及剧痛、劳累、阵发性心律不齐、家族性 QT 间期延长等情况：晕厥前， 
患儿常先有眼前发黑、头晕、苍白、出汗、无力等，继而出现短暂意识丧失，偶有肢体强直或抽动， 
清醒后对意 i 只障碍不能回忆，并有疲乏感。与癫痫不同，晕厥患者意识丧失和倒地均逐渐发生， 
发作中少有躯体损伤， EEG 正常，直立倾斜试验呈阳性反应。 

2. 癔症町与多种癫痫发作类型混淆。但瘛症发作并无真正的意识丧失，发作中缓慢倒下， 
不会有躯休受伤，尤大小便失禁或古咬伤。抽搐动作杂乱无规律，瞳孔无散大，深、浅反射存在， 
发 作中阎 色正常，尤神经系统阳性体征，无发作后嗜睡,常有夸张色彩。发作期与发作间期 EEG 
正常，暗示治疗有效，1癫痫鉴别不难 C 

3. 睡眠障碍儿童期常见的睡眠障碍，如夜惊、梦魔、梦游及发作性睡病等均需和癫痫鉴 
别。动态脑电检查发作期和发作间期均无癫痫性放电 C 

4. 偏头痛典型偏头痛主要表现为视觉先兆、偏侧性头痛、呕吐、腹痛和嗜睡等。儿童以普 
通型偏头痛多见，无先兆，头痛部位也不固定。患儿常冇偏头痛家族史，易伴恶心、呕吐 等胃肠 
症状 .. 实际I•.临床极少有单纯的头痛性或腹痛性嫩痫患者，偏头痛绝不会合并惊厥性发作或自 
动症， KKG 中也不会冇局灶性痫性波 发放。 

5. 抽动障碍抽动 （tirs) 是指突发性不规则肌群重复而间断的异常收缩 .. 大多原因不明。 
情绪紧张时 "f 致发作加剧 ，睡 眠时消失、其临床上町表现为仅涉及一组肌肉的短暂抽动，如眨 
眼、头部袖动或铃说等,或突然爆发出含糊不清的嗓音，如清喉、坑吭声等，或腹肌抽动、踢腿、跳 
跃等动作 



抽动障碍需与癫痫肌阵挛发作鉴别。抽动障碍的肌群抽动或伴发声性抽动，能被患者有意 
也暂时控制，睡眠中消失， EEG 发作期无癫痫样放电 3 

6. 其他如屏气发作和儿童擦腿综合征(详见第二章第七节)、轻度胃肠炎伴良性惊厥、维 
生素 D 缺乏性手足搐搦等均需与癫痫鉴别。 

【治疗】 

癫痫治疗的 目标: 完全控制 发作; 少或无药物不良 反应; 尽 M 提高生活质 M :癫痫是脑部的 
慢性病，需坚持长期治疗为实现此目标，需要医师、家长、患儿、学校、社会的共同努力，普及癫 
痫知识，树立抗病信心，提高治疗的依从性。 

1. 病因治疗如癫痫患儿有明确的可治疗的病因，应积极进行病因治疗，如脑肿瘤、某些可 
治疗的代谢病。 

2. 药物治疗合理使用抗癫痫药物是当前治疗癫痫的主要手段。抗癥痫药物的使用 原则： 

(1) 治疗时机的 选择: 癫痫一旦确诊，应尽早使用抗癫痫药控制发作。治疗时机的选择不能 
—概而论，主要根据发病年龄、病因、发作类型及持续时间、神经系统残疾、家族史、脑电图与神 
经影像学特征进行综合分析后再作岀决定。一般首次发作开始用药的 指征： 

1) 发病年龄小，婴儿期起病，伴神经系统残疾，如脑性瘫痪、精神运动发育迟滞。 

2) 患先天遗传代谢病或神经系统退行性病变，如苯丙酮尿症、结节性硬化症等 

3) 首次发作呈癫痫持续状态或成簇发作者。 

4) 某些癫痫综合征，如大田原综合征 .West 综合征 Xennnx-Gastaut 综合征等， 

5) 有癫痫家族史者。 

6) 伴头颅影像学 CT/MRI 异常，尤其是局灶性异常者。 

7) 脑电图明显异常者，如背景活动异常、频繁出现癫痫性故电。 

存在以上一项或多项危险因素的患儿，出现再次发作或反复发作的可能性极大，故应当尽 
早给予抗癫痫药物治疗。若不存在上述危险因素，首次发作且症状不重，平素健康、查体无异常 
者，可暂不用药，但要密切观察，一旦再次发作，将应用抗癫痫药物。对于发作频率低，发作间隔 
在1年以上的患儿，也不是必须用药的指征。 

(2) 选择合适的药物 

1) 按发作类型选药 :见表 16-4。抗癫痫药物分为广谱抗癫痫药，如丙戊酸、托吡酯、拉莫三 
嗪、左乙拉西坦、唑尼沙胺、氯硝西泮等，各种类型发作均可选用，多在全面性发作或分类不明 
时 选用; 窄谱抗癫痫药，如卡马西平、奥卡西平、苯妥英钠等，多用于局灶性发作或特发性全面强 
直-阵挛 发作; 特殊药物，如促肾上腺皮质释放激素、氨己烯酸等，用于婴儿痉挛或癲痫性脑病。 



共济失调等，苯巴比妥可引起严重的镇静作用、认知损害及行为异常，故在儿科应尽量少选用 = 
丙戊酸因其影响内分泌、代谢及肝脏功能，在2岁以下小儿及青春期女性患者选用时应斟酌利 
弊。卡马西平、奥卡西平、苯妥英钠、拉莫三嗪、苯巴比妥可致过敏性皮肤黏膜损害，应用时要慎 
重且密切观察,尤其是对于过敏体质的患儿。 

3) 对于肌阵挛发作、失神发作、失张力发作选药应慎重 :如卡 马西平、奥卡西平、苯妥英钠、 
苯巴比妥（大剂量）可诱发或加重上述3个发作类型。 

(3) 单药或联合 用药: 为了避免多药联合时产生的药物之间相互作用或增加药物毒性，尽量 
采用单药治疗：近60%的病例仅用一种抗癫痫药物即能控制其发作。但经2~3种单药合理治 
疗无效，尤其是难治性癫痫或多种发作类型的患儿，应考虑2〜3种作用机制互补的药物联合治 
疗。抗癫痫药物主要作用机制见表16-5。 

_ 表 16-5 小儿常用抗癞痫药物的主要作用机制 

作用机制 
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,i ：(；HZ 1M? . I'UT '-jJi: 七抗炮痫 A 合卬时 . 降低其他药物的血药浓度: YP4 为肝酶制列. 

C1 痫药合用时.增加其他药物的血药浓度< 联合用药时要加以考虑 

( 4 ) 用药剂 m 个体化 ：因药 物代谢存在个体差异，用药应从小剂量开始，逐渐增加剂 m , 
直至达有效血药浓度或最佳疗效时为止。一般经5个半衰期的服药时间可达该药的稳态血 
浓度 

⑸坚持长期规则服药 ：每日 给药次数视药物半衰期而定，合理用药能够使 60% ~ 80 %的 
0儿得到发作完全控制，再维持治疗2~5年或动态脑电图正常方可考虑减量，又经6~12个 
月的逐渐减 m 小能停药、，不规则服药、停药过早、婴幼儿期发病、 EEG 持续异常以及同时合 
并大脑功能障碍者，淨药后复发率高青春期来临易致窳痫复发或 加重！ 故要避免在这个年 
•龄期减 M 勺 (亭药-对发作不能得到理想控制者，需恰当的调节药物，治疗时间更长，甚至终 
身服药 . 

(6) 定期 复查：密叻观 察疗效与药物不良反应。除争取持续无临床发作外，至少每年应复查 
•次动态卜:1.:(;幻对所用药物的要副作從明蹈 Uli: 、則 H .Wi:”: 外 

初期、联合用药、病情反复或 M 换新药时，并&应监测血药浓度 .， 

3. 手术治疗要针对经合理规范的抗癫痫药物治疗其疗效不佳者，约占 2(K/r~25%, 厲于 
难 治件 :槐_•其屮冇部分患儿可考虑手术治疗。做好术前评估.选择好手术适应证是决定术行 
疗效的艾•键：如闪颞叶病灶致媳痫难治而行病灶切除，术后约67.9%发作完全(亭止,24%有八 
W 程度的改善 H: 他 T •术" 式包括非颞叶皮质 K 病灶切除术、病变半球切除术.，胼胝体离断术、 
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凡一次嫕病发作持续 30 分钟以上，或反复发作而间歇期总以不能恢乂超过30分钟若，均 


称为硬痫持续状态 （status epilepiirus.SE), 各种蒎痫发作均可发 虫持 续状态 . 似临床以强直-阵 
挛持续状态最常见： SE 是临床急症之 一 ,严重者还有脑水肿和颅内 IK 增尚的 舰 /,f;i 及时处理。 
如果 SE 时间过长，可造成不可逆的涵损害甚至死亡，即使积极抢救，病死率仍达3.6% c 突然 
停药、药物中毒、感染或高热等是瘢痫持续状态的常见诱因- 


癣痫持续状态的急救 处理： 

1. 尽快控制发作首选苯二氮茧类快速止痉药，如地西泮，每次削 W 0.3 〜 0.5m 
M 不超过 10mg (婴幼儿在 2mg), 静脉推注，速度不超过 l〜2m g /mi" (新牛.儿 0.2mg/m 
1-2 分钟内止惊：必要时 1/2-1 小时后可重复1次，24小时内可用2〜4次静脉注 
同样剂 M 经直肠灌人。静脉推注中要密切观察有无呼吸抑制：与地西泮 M 类的有 


g/kg.— 次总 
in). 大多在 
:射闲难时用 
效药物还有 


劳拉西泮、氯硝西泮、咪达唑 仑等： 此外，苯妥英钠、苯巴比妥都厲于抢救 SK 的第一线药物，其 
作用各有特色，可单独或联合应用： 

2. 保持呼吸道通畅,吸氧,必要吋人 T. 机械通气。 


3. 保护脑和其他重要脏器的功能 、防治 并发症主耍包 抬：生 命沐? 卩:盅 测.监测勹纠正血 
气、血糖、血渗透压及血电解质异常，防治呼吸、循环衰竭或颅内压增高、脑疝 

4. 发作停止后，给予抗癫痫药物以防复发。 


第三节惊 厥 

惊厥 （convulsion) 是痫性发作的常见形式，主要表现为强直或阵挛等骨骼肌运动性发作，常 
伴意识障碍。惊厥及其他形式的痫性发作可在小儿许多急性疾病过程中出现，它们因急性原发 
病而出现，又随原发病结束而消失，因而此类惊厥不能诊断为癫痫：只有慢性的反复性发作才 
能诊断为礙说： 

小儿时期急性疾病中惊厥发作有以下 特征： 

1. 惊厥是儿科临床常见急症 s 儿童期发生率约为4%~6%，较成人高10~15倍。年龄越小 
发生率越高： 

2. 易有频繁或严重发作，甚至惊厥持续状态 

3. 新生儿及製儿常冇不典型惊厥发作，如表现为面部.肢体局灶或多灶性抽动、 W 部或全身 
性肌阵挛，或表现为突发瞪眼、咀嚼、流涎、呼吸暂停、青紫等. 

4. 引起惊厥的病因众多复杂 

【病因分类与特点】 

1. 感染性病因 

(1； 颅内感 染:如 由细菌、病毒、寄生虫、萁菌引起的脑膜炎或脳炎常衣现为反鉍时严重的 
惊厥发作，大多出现在疾病初期或极期：伴有不同程度的意识障碍和颅内压增高表现 .. 脑脊液 
检查对诊断和鉴别诊断有较大帮助 c 

(2) 颅外 感染： 1卩颅内感染性疾病引起的惊厥发作 

" 热性惊敝: M 儿科 M 常见的急性惊厥.见本订后文专述 

2) 感染中毐性脑病:大多并发于败血症、重症肺炎.细餾性痢疾 .rn I咳等#屯细歯性感染 
疚病.~感染和细傲#岽导致急性脑水肿有关 .. 通常于原发病极期出观反 UWM 、 总 说障碍 l 'j 
颅内增岛症状检裔肭#液除发观阳力増 Al 外，常规，生化均 il: 常 



有智力和运动发育 落后， 

3) 颅内占位性 病变: 如籍上、大脑半球的肿瘤、逛肿或血肿等。除反复惊厥发作外，伴颅内 
压增高和定位体征，病情进行性加重，头颅影像学检査对诊断起决定作用。 

(2) 颇外（全身性)疾病 

1 ) 缺铽缺血性脑 病: 如分娩或生后窒息、溺水、心肺严重疾病等。窒息后立即起病,反复惊 
厥伴意 i 只障碍和颅内乐增高,头颅影像学检查对诊断起重要作用。 

2) 代谢性 疾病: 包括 •• ①水、电解质 紊乱: 重度脱水、水中毒、低血钙、低血镁、低血钠、高血钠 
和低血糖均可引起惊厥。患儿均有相应临床表现及其基础病因。血渗透压、电解质和血糖测定 
有助诊断，病因治疗能迅速控制惊厥发作=②肝、 肾衰竭和 Reye 综 合征: 顽固惊厥伴严重肝、肾 
功能异常及电解质紊乱。③遗传代谢性 疾病: 常见如苯丙酮尿症、半乳糖血症等，表现为进行性 
加麗的'原厥或癫痫发作,存异常代谢相关的特异体征，血、尿中代谢不全产物含 M •增高。④中毒： 
如杀鼠药、农药和中枢神经兴奋药中毒。大多有顽固惊厥发作伴意识障碍及肝、肾功能损伤。 

【热性惊厥】 

1. 定义及流行病学热性惊厥 （febrile seizures，FS) 发病年龄为3个月〜5岁，体温在38 T 
以上时突然出现惊厥，排除颅内感染和其他导致惊厥的器质性和代谢性疾病，既往没有无热惊 
厥史，即可诊断为热性惊厥。 

热性惊厥是小儿时期最常见的惊厥性疾病，儿童期患病率2%〜5%，18〜22个月为发病高峰 
期。首次热性惊厥后再次患病发热致惊厥复发率为29%〜55%，其危险因素 包括: 起病早 （ <6个 
月 ）; 家族史 阳性; 长程热性惊厥易出现反复长程热性 惊厥; 发作时体温 < 38 . 5 T。 绝大多数5岁 
后不再发作。 

2. 热性惊厥病因及发病机制生物学机制不明，三大相关因 素有： 

(1) 未成熟脑髓鞘形成的过程，过多神经元消亡，突触间联系不完善。 

(2) 发热以病毒感染最多见，细菌感染率低约2%。70%以上与上呼吸道感染有关，其他 
伴发于出疹性疾病、中耳炎、下呼吸道感染以及疫苗接种或非感染性疾病。发热(肛温多 38.5T ) 
为触发因素 

(3) 遗传易感性患儿常有热性惊厥家族史，对若干大的家系连锁分析提示常染色体显性 
遗传伴不外显率的可能性，蓮因位点在 19 P 和 8q 13-21, 

3. 临床丧现分为两型，单纯型热性惊厥和 K 杂型热性惊厥，其临床表现和鉴别耍点见 
表 16-6. 

_ 表 16-6 单纯型热性惊厥和复杂型热性惊厥的临床特点 _ 

单纯型 FS — 复杂型 FS ~ 



4. 热性惊厥患儿发生癫痫的预瞥因 素:① 发病前神经系统异常或发育 迟缓; ②复杂型热性 
惊厥; ③父母或同胞癫痫病史。由热性惊厥发生癫痫者为2-10%, ( 甲.纯型热性惊厥:2% ; 复杂 
型热性惊厥〜12%)。 EEG 在癫痫发生的危险性预测上价值尚无定论，故对单纯型热性惊厥 
一般无须作 EEG 检査。但对复杂型热性惊厥患儿，若 EEG 中新出现痫性波发放，则可能提示癫 
痫发生的危险性。 

5. 热性惊厥的防治 

( 1 ) 发作急性期处理热性惊厥多短暂且为自限性，发作超过10分钟应送急诊 r 

1 ) 一般 治疗: 保持呼吸道通畅、吸氧、监护生命体征，建立静脉输液通路. 

2) 对症 治疗: 退热药退热，物理降温，维持内环境稳定： 

3) 终止发 作:惊 厥持续 >5分钟进行止惊药物 治疗： 地西泮 0.3-0.5mg/k P 缓慢静脉推注，(最 
大剂® 名10 mg; 婴幼儿在2 mg 域10%水合氣醛 0.5ml/kg 保留灌肠.若惊厥未能控制或反复发作， 
按癫痫持续状态处理 （ 见本章第二节)。 

(2) 热性惊厥的预防预防的主要目标是针对长程热性惊厥或反复多次的热性惊厥 ：对发 
作次数少，非民程发作无须使用药物预防 ： 使用抗瘀痫药物预防可选择间歇预防 法:如 在每次 
发热开始即使用地西泮 lmg/(kg*cl), 分3次口服，连服2〜3天：间歇预防无效矜，可采用长期预 
防 法：内 戍酸 lOJOmgAkfH), 分2次门服，或苯巴比妥3〜•分卜2次丨丨仏。川卜2年： 
已有证据表明卡马西平、苯妥英对热性惊厥预防无效,其他抗瘢痫药尚无定论 

(梁东） 


第四节化脓性脑膜炎 


化脓性脑膜炎 （purulent meningitis) 是各种化脓性细菌引起的脑膜炎症，部分患者病变累及 
脑实质。本病是小儿，尤其是婴幼儿时期常见的中枢神经系统感染性疾病,临床上以急性发热、 
惊厥、意识障碍、颅内压增高和脑膜刺激征及脑脊液脓性改变为特征。随着脑膜炎球菌及流感 
嗜血杆菌疫苗、肺炎球菌疫苗的接种和对本病诊断治疗水平不断提高，本病发病率和病死率明 
显下降。 

【致病菌和入侵途径】 

许多化脓性细菌都能引起本病，但2/3以上患儿是由脑膜炎球菌、肺炎链球菌和流感嗜血杆 
菌3种细菌引起。2个月以下幼嬰和新生儿以及原发性或继发性免疫缺陷病者，易发生肠道革 
兰阴性杆菌和金黄色葡萄球菌脑膜炎，前者以大肠埃希菌最多见次如变形扦蘭、锕绿假单胞 
菌或产气杆菌等与围外不同，我围较少发生 B 组 p 溶血性链球菌颅内感染由触膜炎球豳引 
起的脑膜炎 M 流行性： 

致病菌可通过多种途径侵人 脑膜： 

1. 最常见的途径是通过血流，即菌血症抵达脑膜微血管当小儿免疫防御功能降低时，细 
菌通过血脑屏障到达脑膜。致病菌大多由上呼吸道人侵血流，新生儿的皮肤.汽肠道黏膜或脐 
部也常是感染的侵人门户， 

2. 邻近组织器官感染，如中耳炎、乳突炎等扩散波及 脑膜. 

3. ~颅腔存在直接通道，如颅骨骨折、神经外科手术.皮肤窦道或胆;脊膜膨出.细菌可因此 
直接进人蛛网膜 下腔。 

【病理】 

mmMi 和多种炎适相关细胞因子作用形成⑴ mm 咚心以组织为主的 
炎症反;、V:，表现为广泛性血管充血、大 m 中性粒细胞浸润和纤维蛋 n 渗出•伴行弥漫性血管源 
性和细胞雜脑水肿.在 f •期或轻塑病例,炎症渗出物主要在人脑顶部衣向 ,• 逐渐茲延至大脑 






化脓性脑膜炎多集中在2个月至2岁儿童 = 一年四季均有化脓性脑膜炎发生,但肺炎链球菌 d 
冬、春季多见， ifii 躺脱犮球闹印流感嗒血杆菌引起的化脓性脑膜炎分别以春、秋季发病多=大多 
急性 起病： 部分患儿病前有数日上呼吸道或胃肠道感染病史。脑膜炎球菌和流感嗜血杆菌引 
起的化脓性脑膜炎有时伴有关节痛 

典型临I木表现可简单概括为3个 方面： 

1. 感染中毒及急性脑功能障碍症状.包括发热、烦躁不安和进行性加重的意识障碍。随病 
情加重，患儿逐渐从精神萎靡、嗜睡、睡、昏迷到深度昏迷。约30%的患儿有反复的全身或局 
限性惊厥发作。脑膜炎双球菌感染常有疲点、疲斑和休克。 

2. 颅内压增高表现，包括头痛、呕吐，婴儿则有前囟饱满与张力增高、头围增大等。合并脑 
疝时，则有呼吸不规则、突然意识障碍加重及瞳孔不等大等体征。 

3. 脑膜刺激征，以颈项强直最常见,其他如 Kernig 征和 Brudzinski 征阳性。 

年龄小于3个月的幼婴和新生儿化脓性脑膜炎表现多不典型,主要差 异在: ①体温可髙可 
低或不发热,甚至体温 不升; ②颅内压増高表现可不明显,幼婴不会诉头痛,可能仅有吐奶、尖叫 
或颅缝 分离; ③惊厥可不典型,如仅见面部、肢体局灶或多灶性抽动、局部或全身性肌阵挛,或呈 
眨眼.、呼吸不规则、屏气等各种 不显性发作; ④脑膜刺激征不明显，与婴儿肌肉不发达，肌力弱和 
反应低下有关。 

【实验室检查】 

1. 脑脊液检查脑脊液检查是确诊本病的重要依据，参见表16- 2 。典型病例表现为压 
力增高，外观混浊似米汤样。白细胞总数显著增多，& 1000 x 1 0%, 但有20%的病例可 II* 
250 x 10VL 以下，分类以中性粒细胞为糖含量常有明显降低，蛋白含量显著增高。 

确认致病菌对明确诊断和指导治疗均有重要意义，涂片革兰染色检查致病菌简便易行，检 
出阳性率甚至较细菌培养高细菌培养阳性者应做药物敏感试验。以乳胶颗粒凝集试验为基 
础的多种免疫学方 法可检 测出脑脊液中致病菌的特异性抗原，对涂片和培养未能检测到致病菌 
的患者诊断有参考价值。 

2. 其他 

(1) 血 培养: 对所有疑似化脓性脑膜炎的病例均应做血培养，以帮助寻找致病菌 -- 

(2) 皮肤疲点、瘀斑涂片:是发现脑膜炎双球菌重要而简便的方法。 

( 3 ) 外周血 象：内 细胞总数大多明显增高,以中性粒细胞为主。但在感染严重或不规则治疗 
者.有可能出现白细胞总数减少。 

( 4 ) 血清降钙 素原: 可能是鉴别无菌性脑膜炎和细菌性脑膜炎的特异和敏感的检测指标之 
一，血清降钙素原 >0.5ng/ml 提示细菌感染。 

(5) 神经影像学:头颅 MRI 较 CT 更能清晰地反映脑实质病变，在病程中重复检查能发现并 
发症并指导干预措施的实施。增强显影虽非常规检査，但能显示脑膜强化等炎症改变。 

[ 并发症和后遗症】 

1 . 硬脑膜下 积液约30%~60%的化脓性脑膜炎丼发硬脑膜下积液，若加 t 无症状者.其 
发生率町高达80%^本症主要发生在1岁以下婴儿。凡经化脓性脑膜炎有效治疗48~72小时 
后脑脊液有好转,但•体温不退或体温下降后再 升高; 或一般症状好转后叉出现意识障碍、惊厥、 
前囟隆起或颅压增高等症状,首先应怀疑本症的可能性。头颅透光检查和 CT 扫描可协助诊断. 
但最后确诊仍有赖硬膜下穿刺放出积液，同时也达到治疗目的。积液应送常规和细菌学检查， 




发生硬脑膜下积液的机制尚不完全明确,推测原因:①脑膜炎症时,血竹通透性培加，血浆 
成分渗出，进人硬膜 下腔; ②脑膜及脑的表层小静脉，尤其穿过硬脱:下腔的桥静脉发生炎性栓 
塞.导致渗出和出血,局部渗透压增高，水分进人硬膜下腔形成硬膜下积液 - 

2. 脑室管膜炎主要发生在治疗被延误的 婴儿患 儿在存效抗生糸治疗下发热不退、惊厥、 
意识障碍不改善、进行性加重的颈项强直甚至角弓反张，脑脊液始终尤法正常化，以及 cr 见脑 
室扩大时，需考虑本症，确诊依赖侧脑室穿刺,取脑室内脑脊液显示异常-治疗大多闲诽，病死 
率和致残率高： 

3. 抗利尿激素异常分泌综合征炎症刺激神经垂体致抗利职激永 H V 分泌起低钠血 
症和血浆低渗透压，可能加剧脑水肿，致惊厥和意识障碍加重，或釭接因低钠血症引起惊厥 
发作= 

4. 脑积水炎症渗出物粘连堵塞脑室内脑脊液流出通道，如导水筲.第四狀审 tt 孔或正中 
孔等狭窄处，引起非交通性脑 积水; 也可因炎症破坏蛛网股颗粒，或颅内聆脉密抢准致腋脊洩 m 
吸收障碍,造成交通性脑积水：发生脑积水后，患儿出现烦躁不安.嗯睡、呕吐、惊歟发作，头颅 
进行性增大，颅缝分离，前囟扩大饱满、头颅破壶音和头皮静脉扩张:至疾病晚朗.持续的颅内 
高压使大脑皮质退行性萎缩，患儿出现进行性智力减退和其他神经功能倒退 

5. 各种神经功能障碍由于炎症波及耳蜗迷路,10%~30%的患儿许发神经性其他 
如智力低下、脑性瘫痪 .癫痫 、视力障碍和行为异常等。 

【诊断】 

早期诊卩 r A 保证患儿获得早期治疗的前提。凡急性发热起病，并伴冇反 M 惊厥、意识障碍 
或颅内压增 A 表现的婴幼儿，均应注意本病的可能性，应进一步依靠脑脊液检查确立诊断。然 
而，对有明显颅压增高者，应先适当降低颅内压后再行腰椎穿刺，以防腰椎穿刺后发生脑疝。 

婴幼儿患者和经不规则治疗者临床表现常不典型，后者的脑脊液改变也可不明显，病原学 
检查往往阴性，诊断时应仔细询问病史和详细进行体格检查，结合脑脊液中病原的特异性免疫 
学检查及治疗后病情转变，综合分析后确立诊断= 

【鉴别诊断】 

除化脓性细菌外，结核分枝杆菌、病毒、贳菌等都可引起脑膜炎，并出现1化脓性脑膜炎相 
似的临床表现而需注意鉴别，脑脊液检査，尤其是病原学检査是鉴别诊断的关键•参阽表 16-2.- 

1. 结核性脑膜炎：, 1 J 个!以 Ij ' J 化 u'、ti 以中,、欠 Mil V . I - M 1 <!']；' i '. 1 内•心 

规则发热1~2周后才出现脑膜刺激征、惊厥或意识障碍等表现，或于昏迷前圯仃 M 神经或吱体 
祙语有结核接触史、 PPD 阳性或肺部等其他部位结核病灶者支持结核性脳膜炎的诊断：腩脊 
液外观呈毛玻璃样，内细胞数多 <500 x 10 ft / L , 分类以淋巴细胞为主，薄膜涂片抗酸染色和结核 
分枝杆菌培养可帮助确立诊断 •. 

2. 病毒性脑膜炎临床表现与化脓性脑膜炎相似，感染 中靡及 神经系统症状均较化脓性脑 
膜炎轻，病程自限，大多不超过2周 c 脑脊液较清亮，内细胞数为0至数百 x KVVI ., 分类以淋巴 
细胞为主,糖含 M 正常脑脊液中特异性抗体和病#分离冇助诊断. 

3. 隐球菌性脑膜炎临床和脑脊液改变 q 结核性脑膜炎相似， m 病情 进展吋 能钯缓慢，头 
痛等颅 H (增高表现更持续和严重 c 诊断有赖脑脊液涂片墨汁给色和靖#找到致病真菌> 

廉孙，还渴汴意4脑脓肿、热性惊厥、颅内出血、肿瘤性脑膜炎鉴别 

【治疗】 

1. 抗生素治疗 

( J ) 用药原则:化脓性脑膜炎预后严1,位力求用药24小时内杀火触竹液屮的致病蘭，故应 
选择对病原 豳敏感 11能较高浓度透过血脑屏障的與‘物急件期嬰静脉用药,做靖瓣 V •、難 






足和疗程够 

(2) 病原荫明确前的抗生素选 择:包 括诊断初步确立但致病菌尚未明确，或院外不规则治 
疗者。砬选用对肺炎链球蘭、脑膜炎球菌和流感嗜血杆菌三种常见致病菌皆有效的抗生素。 
目前主耍选择能快速在患者脑脊液中达到有效灭菌浓度的第三代头孢菌素，包括头孢噻肟 
(cefotaxime )200mg/ (kg. d), 或头孢曲松 （ceftriaxone) lOOmg/ (kg. d)， 疗效不理想时可联合使用万古 
靈索 （vanromyrin)60mg/( kg*cl)：* 对 P 内醜胺类药物过敏的患儿可改用氯霉素 100mg/(k:g*d)。 

(3) 病原蔺明确后的抗生索选择 

1) 肺炎链球蔺 ：由于 M 前半数以上的肺炎球菌对青霉素耐药，故应继续按上述病原菌未明 
确方案选药-仅哗药物敏感试验提示致病菌对青霉素敏感，可改用青霉素20万~40万 U/( kg*d) a 

2) 脑•脱:炎 球龅： 与肺炎链球菌不同，目前该菌大多数对青霉素依然敏感，故首先选用，剂量 
同前：少数耐靑榀索#耑选用上述第三代头孢菌索。 

3) 流感嗜血杆菌:对敏感菌株可换用氣节西林 (amp'i'cillin)200mg/(kg_d)。 耐药者使用上述 
第三 代头孢餾索联合美罗培南 （meropem*m)120mg/(kg_d), 或选用氯霉素 c 

4) 苒他:致病菌为金黄色葡萄球菌者应参照药物敏感试验选用萘夫西林 (naf C illin) 2 00mg/ 
(kg.d)、 万内•镩 素或 利福平 10~20mg/(k g .d) 等。革兰阴性杆菌者除上述第三代头孢菌素外，可 
加用氨苄西林或美罗培南： 

(4) 抗生尜 疗程: 对肺炎链球菌和流感嗜血杆菌脑膜炎，其抗生素疗程应是静脉滴注有效抗 
生索10~14天，脑膜炎球菌者7天,金黄色葡萄球菌和革兰阴性杆菌脑膜炎应21天以上。若有 
并发症或经过不规则治疗的患者，还应适当延长疗程。 

2. 肾上腺皮质激素的应用细菌释放大量内毒素，可能促进细胞因子介导的炎症反应，加 
重脑水肿和中性粒细胞浸润，使病情加重。抗生素迅速杀死致病菌后，内毒素释放尤为严重，此 
时使用肾上腺皮质激素不仅可抑制多种炎症因子的产生，还可降低血管通透性，减轻脑水肿和 
颅内高压。常用地塞米松 0.6mg/(kg.d)， 分4次静脉注射。一般连续用2〜3天，过长使用并无益 
处。皮质激素有稳定血脑屏障的作用，因而减少了脑脊液中抗生素的浓度，必须强调在首剂抗 
生素应用的同时使用地塞米松。对新生儿非常规应用皮质激素= 

3. 并发症的治疗 

(1) 硬膜下 积液: 少量积液无须处理。如积液量较大引起颅压增高时，应行硬膜下穿刺放出 
积液，放液 M 每次、每侧不超过 15ml。 有的患儿需反复多次穿刺，大多数患儿积液逐渐减少而治 
愈.个别迁延不愈者滿外科手术引流： 

(2) M 室管膜 炎：进 行侧脑室穿刺引流以缓解症状、-同时，针对病原菌结合用药安全性，选 
择适 fl: 抗生索脑室内 注入， 

(3) 脑枳 水： 主耍依赖手术治疗,包括正中孔粘连松解、导水管扩张和脑脊液分流术。 

4. 对症和支持治疗 

(1) 急忡期严密监测生命体征，定期观察患儿意识、瞳孔和呼吸节律改变.并及时处理颅内 
离艰（应用|中露醇 0.25~lg/kg 和地塞米松)，预防脑疝发生：参! E 本章第五节. 

(2) 及时控制惊厥发作,并防止再发 c 参见本章第二节 、第 二 :节。 

(3) 监测并维持体内水、电解质、血浆渗透压和酸碱平衡 .. 对有抗利尿激素异常分泌综合征 
丧现者，枳极控制關膜炎的同时，适组限制液体人傲，对低钠血症症状严重者酌情补充钠盐、- 

【预后】 

合观的抗 m •治疗和支持治疗降低 r 本病的死亡率，本病婴幼儿死亡率 mr . 死亡 率勺病 
原阐 （ 肺炎球傲脑膜炎死亡韦最高)、患儿年龄(<6个'月）、脑脊液中细菌 M •、治疗前惊厥持续时间 

>4人 ，川夂 mk , [• ； , , 1 i 1 r 

坫听力辟失 JV 力微退、反复惊厥、语言能力延迟、视力障碍、行为异常 



第五节病毒性脑炎 


病毒性脑炎 （viral encephalitis) 是指由多种病锻引起的颅内急性炎症 •. 由于病原体致病性 
能和宿主反应过程的差异，形成不同类型的表现。若病变主要累及腿膜，临冰尜现为病毒性脑 

: ： .: hUl : 人 n,〕:j 以 .7j f Ui 讪大力 O/AM .ii : 

和脑实质同时受累，此时称为病毒性脑膜脑炎‘：大多数患者病程呈自限性 .. 

【病因】 

临床工作中，目前仅能在 1/4-1/3 的中枢神经病# S 染病咧中确定其致病病毋 ：其中 80% 
为肠道病毒，其次为虫媒病毒、腺病毒、单纯疱疹病薄、腮腺炎病毒和其他病_等=虽然目前在 
多数患者尚难确定其病原体，但从其临床和实验室资料，均能支持急性颅内病锻感染的诊断 2 

【病理】 

脑膜和(或)脑实质广泛性充血、水肿，伴淋巴细胞和浆细胞浸润 : 可见炎症细胞在小血管 
周围呈袖套样分布，血管周围组织神经细胞变性、坏死和髓鞘崩解病理改变大多弥漫分布，但 
也可在某些脑叶突出，呈相对局限倾向。单纯疱疹病毒常引起戢叶为主的脑部病变： 

有的脑炎患者见到明显脱 M 韧沾； f 1 人 KH 儿 f.lWlAK: ym - 此种改变是由 

于病毒感染激发的机体免疫应答，产生“感染后”或“过敏性”脑炎。 

【发病机制】 

病毒经肠道(如肠道病毒)或呼吸道(如腺病毒和出疹性病毒 ） 进人淋巴系统繁殖，然后经血 
流（虫媒病毒直接进入血流)感染颅外某些脏器，此时患者可有发热等全身症状。若病毒在定居 
脏器内进一步繁殖，即可能人侵脑或脑膜组织，出现中枢神经症状，因此，颅内急性病毒感染的 
病理改变主要是大量病毒对脑组织的直接入侵和破坏，然而，若宿主对病毒抗原发生强烈免疫 
反应，将进一步导致脱髓鞘、血管与血管周围脑组织的损害。 

【临床表现】 

病情轻重差异很大，取决于脑膜或脑实质受累的相对程度，.一般说来,病毒性脑炎的临床 
经过较脑膜炎严重，重症脑炎更易发生急性期死亡或后遗症 

1. 病毒性脑膜脑炎急性起病，或先有上呼吸道感染或前驱传染性疾病。主要表现为发热、 
恶心、呕吐、软弱、嗜睡。年长儿会诉头痛，婴儿则烦躁不安，易激惹。一般很少有严重意识障碍 
和惊厥。可有颈项强直等脑膜刺激征。但无局限性神经系统体征。病程大多在1 〜 2周内。 

2. 病毒性脑炎起病急，但其临床表现因脑实质部位的病理改变、范围和严重程度而有所 
不同- 

(1) 大多数患儿因弥漫性大脑病变而主要表现为发热、反复惊厥发作、不同程度的意识障碍 
和颅内压增高症状。惊厥大多呈全身性，但也可有局灶性发作，严重者呈惊厥持续状态。患儿 
可有嗜睡、昏睡、昏迷、深度昏迷，甚-至去皮质状态等不同程度的意识改变：.若出现呼吸节律不 
规则或瞳孔不等大，要考虑颅内高压并发脑疝的可 能性。 部分患儿尚伴偏瘫或肢体瘫痪表现。 

(2) 有的患儿病变主要累及额叶皮质运动区，临床则以反复惊厥发作为主要表现，伴或不伴 
发热。多数为全身性或局灶性强直-阵挛或阵挛性发作，少数表现为肌阵挛或强直性发作，皆可 
出现癲痫持续状态。 

(3) 若脑部病变主要累及额叶底部、颞叶边缘系统，患者则主嬰表现为精神情绪异常，如躁 
狂、幻觉、失语，以及定向力、计算力与记忆力障碍等：伴发热或无热多种病 毒耐引 起此类表现， 
但由单纯疱瘓病毒引起者最严重，该病毒脑炎的神经细胞内易 见化病 毐抗原颗粒的包涵体，此 
时被称为急性包涵体脑炎，常合并惊厥与昏迷，病死率高、 

其他还有以偏瘫、单瘫、四肢瘫或各种不自主运动为主要表现#- 4〈少患.者町能 N1 时兼有 



上述多种类型的表现：当病变累及锥体束时岀现阳性病理征。 

全身症状可为病原学诊断提供线索，如手-足-口特异分布的皮疹提示肠病毒感染，肝脾及 
淋巴结肿大提示 EB 病#、巨细胞感染，西尼罗河病毒感染则可能表现为腹泻和躯干皮肤红斑。 

[ 辅助检查] 

1. 月亩电图以弥漫性或局限性异常慢波背景活动为特征，少数伴有棘波、棘-慢复合波。 
慢波背絷活动只能提示异常脑功能，不能证实病毒感染性质。某些患者脑电图也可正常。 

2. 脑脊液检查外观清亮，压力正常或增加。白细胞数正常或轻度增多，分类计数早期可 
为中性粒细II为主，之后逐渐转为淋巴细胞为主，蛋白含盘大多正常或轻度增高，糖含量正常。 
涂片和培养尤细菌发现: ■ 

3. 病毒学检查部分患儿脑脊液病毒培养及特异性抗体检测阳性。恢复期血清特异性抗 
体滴度高于急性期4倍以上有诊断价值可通过 PCR 检测脑脊液病毒 DNA 或 RNA， 帮助明确 
病原。 

4. 神经影像学检查磁共振对显示病变比 CT 更有优势。可发现弥漫性脑水肿，皮质、基 
底节、脑桥、小脑的局灶性异常。病变部位 T2 信号延长，弥散加权时可显示高信号的水分子弥 
散受限等 改变。 

【诊断和鉴别诊断】 

大多数 病毒性 脑炎的诊断有赖于排除颅内其他非病毒性感染、 Reye 综合征等急性脑部疾病 
后确立。少数患者若明确地并发于某种病毒性传染病，或脑脊液检查证实特异性病毒抗体阳性 
者，可支持颅内病毒性感染的诊断。 

1. 颅内其他病原感染主要根据脑脊液外观、常规、生化和病原学检查，与化脓性、结核性、 
隐球菌性脑膜炎鉴别。此外，合并硬膜下积液者支持婴儿化脓性脑膜炎。发现颅外结核病灶和 
皮肤 PPD 阳性有助于结核性脑膜炎的诊断。 

2. Reye 综合征因急性脑病表现和脑脊液无明显异常使两病易相混淆，但依据 Reye 综 
合征无黄疸而肝功能明显异常、起病后3~5天病情不再进展、有的患者血糖降低等特点，可与病 
毒性脑炎鉴别。 

3. 其他4以谐助头颅磁八:振检査、贴脊液检査、血液免疫学检查等，与急性播散性脑脊髓 
炎、脑血管病变、脑肿瘤、线粒体脑病、全身性疾病脑内表现(如系统性红斑狼疮）鉴别= 

【治疗】 

本病无特异性治疗 C 但由于病程呈自限性,急性期正确的支持与对症治疗是保证病情顺利 
恢复、降低病死率和致残率的关键。主要治疗原则 包括： 

1. 维持水、电解质平衡与合理嵆养供给对营养状况不良者给予静脉营养或白蛋白 C 

2. 控制脑水肿和颅内 高压. 可酌情采用以下方 法:① 严格限制液体 人堡; ②过度通气将 
PaC0 2 控制于20〜 25kPa; ③静脉注射脱水剂，如甘露諄、映塞米等。 

3. 控制惊厥发作可给予止惊剂,如地西泮、苯巴比妥、左乙拉西坦等，如止惊剂治疗无效. 
可在控制性机械通气下给予肌肉松弛剂 

4. 呼吸道和心血管功能的监护与支持。 

5. 抗病药物 k mum h w '」, 
每次 5 〜 10mg/kg， 每 8 小时 1 次; 其衍生物更昔洛韦 （ganrirWir) 治疗巨细胞病毒有效，每次 5mg/ 
kg， 每12小时1次。利巴韦林 (ribavirin) 可能对控制 RNA 病毒感染有效， 10mg/(kg.d)， 每天1次 0 

7 •种药物均需连用10〜14天，静脉滴注给药。 

【预后】 

本病病程大多 2 ~3周_多数患者完全恢复。不良预后与病变严重程度、病毒种类(单纯疱 
疹病毒感染）、患儿年龄 （ <2岁幼儿)相关。临床病情重、全脑弥漫性病变者预后差，往往遗留惊 





1963 年由 Reye 等首先报告而命名为 Reye 综合征 （Reye syndrome) 闪出现急性弥漫性脑 
水肿和肝脏为主的内脏脂肪变性病理特征，曾被称为脑病合并内脏脂肪变性 

本病基本病理生理特点为广泛急性线粒体功能障碍。引起此种障碍的原因尚不完全清楚， 
90%与上呼吸道病毒感染有关。国外报道13型流感和水痘流行期间可见本病发病增多..冋前 
认为，本病患者具有遗传易感性，接触病谶或使用水杨酸药物后興有诱发水痫的高度危险性： 

多数患儿年龄在4~12岁，平素健康，大多有病谶性上呼吸道感染等前驱疾病,往往在前驱 
疾病恢复过程中突然出现频繁呕吐，其后病情迅速加重，出现反复惊厥和进行性意识障碍，常在 
数小时内进人昏睡、昏迷至深度昏迷，严重者呈去大脑强直：患儿多有颅内汛增高，若出现呼吸 
节律不规则或两侧瞳孔不等大,要分别考虑并发枕骨大孔疝 或天释 裂孔疝，打抢救不及时,很快 
死亡。一般无神经系统定位体征,肝脏可有轻中度肿大,但也可不大, M 然肝功能显酱异常，但 
临床无明显黄疸表现。 

肝功能异常包括转氨酶增高、高氨血症、高乳酸血症、高游离脂肪酸血症及凝血功能障碍。 
婴幼儿易有低血糖。脑脊液检查除压力增高外，无其他异常：周 削血 n 细胞反应性增高，分类 
计数以中性粒细胞占 优势， 

病程呈自限性，大多在起病后3~5天不再进展，并在1周内 恢复： 電症患儿易在病初1〜2 
天内死亡。幸存者可能遗留各种神经后遗症，长时间持续昏迷者后遗症发牛.率高 - 

本病因有急性脑病的各种临床表现，需与化脓性、结核性或病毒性脑炎鉴别又根据本病 
常显示肝功能异常，需与重症肝炎、肝性脑病相鉴别： 

某些代谢性疾患，包括脂肪酸氧化缺陷可导致 Reye 综合征样发作反复发生,应对所有疑为 
Reye 综合征的患儿均进行代谢性疾病相关检查。 

治疗包括积极降低颅 内压; 纠正代谢紊乱;纠正凝血功能障碍;控制惊厥发作;抢救中应避 
免使用水杨酸或吩噻嗪类药物。 


第六节脑性瘫痪 

脑性瘫痪 paUy) 是指由于各种原因造成的发育期胎儿或婴儿北进行性脑损伤，临 
床主要表现为运动发育和姿势异常，运动功能受限：脑性瘫痪患儿常伴有智力.诂觉、彳 f 为异常 c 

本病并不少见，在发达 M 家患病率为我闻为21左朽 

【病因】 

许多闱生期危险因素被认为与脑性瘫痪的发生苟关，主要 包括： ①闱生期 M 损伤： 如缺血 
缺氧性脑病、新生儿脑卒屮，产伤、顿内出血;②与卑产有关的脑损伤:"如脑宰:周围脑质软化、 
脑室内出 血； 孓触•发育异常 ：如蹦 发育畸形、遗传性或代谢性脑发育异常:⑷产后脑损伤 ：如核 
黄氣屮枢神经系统 感染; ⑤产前危险因索，如绒毛膜羊膜炎，宫内发育迟缓、海物接触、先人 1 性 
TOHf：H 感染' 这驻因素可能共存，并相互作用。人们还发现,虽然近30年来产科和新生儿医 
疗保健有 f 极大发展,似脑性癒痪的发病率扪未见下降为此.近屮对脑 m 辦痪的病 w 进行 r 
电深 人的探前谈为胚 胎早期 .的发育异常，很可能是导致婴儿 v •产、低出卞体戴和易介闹生 
期缺氧缺血等寧件的 t 要原 f 用胚胎早期的发育异常主要来 n 受孕前后冷 扪体 内外杯境影响、 
遗传因索以及孕期疾病引起妊娠早期胎盘羊膜炎症等. 

【临床表现】 

1. 基本表现脑性瘫痪以出生后1卜:进行性运动 发育异 常为特征，-般都 ff 以 K 4种表 观: 



位.以及 ih 仰卧牵拉成坐位时,即可发现瘫痪肢体的异常姿势和非正常体位。 

(4) 反射 异常： 多种原始反射消失延迟。痉挛型脑性瘫痪患儿腱反射活跃，可引出踝阵挛和 
阳性 Baiiinsk-! fd:- 

2. 临床类型 

(1) 按运动障碍性质分类 

1) 疡挛嗯 :锻常 见，约占金部病例的50% 〜 60%。主要因锥体系受累，表现为上肢肘、腕关节 
屈曲，拇指内收，手紧握 M 拳状：下肢内收交叉呈剪刀腿和尖足。 

2) 手■足徐 动型： 除手足徐动外,也可表现为扭转痉挛或其他锥体外系受累症状 ： 

3) 朋;张力低下 型：可 能因锥体系和锥体外系同时受累，导致瘫痪肢体松软，但腱反射存在。 
本型常为脑性瘫痪的暂时阶段，以后大多转为痉挛型或手足徐动型。 

4) 强全身肌张力显著增髙、僵硬，锥体外系受损症状。 

5) 共济失调型 ：小脑 性共济失调： 

6) mmm ： 多为锥体外系相关的静止性震颤。 

7) 混合 型：以 h 某几种类型同时存在。 

(2) 按瘫痪累及部位 分类: 可分为四肢瘫 （ 四肢和躯干均受累)、双瘫(也是四肢瘫，但双下肢 
相对较重 ) 、截瘫 （ 双下肢受累,上肢及躯干正常)、偏瘫、三肢瘫和单瘫等。 

3. 伴随症状和疾病作为脑损伤引起的共同表现，约52%的脑性瘫痪患儿可能合并智力: 
低下，45%的患儿伴有癫痫，38%的患儿伴有语言功能障碍，28%的患儿伴有视力障碍,12%的 
患儿半有听力障碍。其他如流涎、关节脱位则与脑性瘫痪自身的运动功能障碍相关。 

【诊断】 

脑性瘫痪冇多种类型，使其临床表现复杂，容易与婴幼儿时期其他神经及肌肉疾病引起的 
肌无力相混淆。脑性瘫痪的诊断主要依靠病史和体格检查。诊断步骤包括 :①确 定病史不提示 
中枢神经系统进行性或退行性疾病:②确定体格险查没有发现中枢神经系统进行性或退行性疾 
病的休彳 il : . ;光对晌性瘫痪进行分类，如四肢瘫、靜涅、双瘫、共济 失调; ④对伴随症状和疾病作出 
判哳. 如智 力低下、癇痫、视觉和听力障碍、语言发育迟缓、关节脱位、脊柱畸形、吞咽功能紊乱、 
涔养状况茇等-为本病的综合治疗创造条件 

1/2~2/3的患儿可有头颅 CT、MRI 异常 （ 如触室剛罚內质软化等).但正常片^ 
病的沴断响电:別呵能卍常，岜可衣现为详常 "/f 以活动」| 心. m 1 

的 呵能件 荇患儿存在脑发育畸形或合并其他先天性畸形，需做进一步检查除外遗传代谢 
疾患 

【治疗】 

1. 治疗原则 

⑴V•明发现不II f f :l •期治 疗：製 儿运动系统正处于发育阶段，争期治疗容易取得较好疗效。 

(2) 促进 U •:常运动发育,抑制异常运动和姿势 .， 

: 人::1乂综☆治疗戸 段:除 针对运动障％外 jvm 时拧 制〗 I；後徐发作.以沿 u •制 .'mr! 
对 M 时"論出 <‘i' 障碍、发竹脱位、听力障码等也需同时治疗 

(4) 賊师指$和家庭训练相结合，以保证患儿得到持之以恒的正确治疗， 



(1) 功能训练 

1) 体能运 动训练 (physical therapy)：! I C 各种运动卩•诚 f:l 异常姿势进行物理学手 
前常用 Vojta 和 Bohath 方法，国内还采用上田法： 

2) 技能训练 （occupational therapy): 重点训练上肢和手的精细运动，提卨患儿的独立生活 
技能： 

3) 语言训 练:包 括听力、发音、语言和咀嚼吞咽功能的协同矫正： 

(2) 矫形器的 应用: 功能训练中，配合使用一些支具或辅助器械,有帮助矫正异常姿势、抑制 
异常反射的功效 ： 

(3) 手术 治疗： 主要用于痉挛型随性瘫痪， S 的是矫正畸形，恢 H 或改善肌力与肌张力的 
平衡。 

(4) 其他: 如高压氧、水疗、电疗等，对功能训练起辅助作用： 

【预后】 

影响脑性瘫痪预后的相关因素包括脑性瘫痪类型、运动发育延迟程度、病理反射是否存在， 
智力、感觉、情绪异常等相关伴随症状的程度等。偏瘫患儿如不伴冇其他异常，一股都能获得行 
走能力，在患侧手辅助下.多数患儿能完成日常活动，智力正常的偏瘫患儿有望独立生活。躯干 
肌肌张力明显低下伴有病理反射阳性或持久性强直姿势的患儿则预后不良，多数智力低下： 

第七节吉兰-巴雷综合征 

吉兰-巴雷综合征 （G U ill a in-B a rr6 syndrome,GBS) 又称急性炎症性脱髓鞘性多神经根病，是 
目前我国和多数国家小儿最常见的急性周围神经病。该病以肢体对称性弛缓性瘫痪为主要临 
床特征。病程呈自限性，大多在数周内完全恢复，但严重者急性期可死于呼吸肌麻痹。 

【病因和发病机制】 

吉兰-巴雷综合征的病因虽不完全明了，但近年的相关研究取得了很大进展，多数学者强调 
本病是一种急性免疫性周围神经病，多种因素均能诱发本病，但以空肠弯曲菌等啤驱感染为主 
要诱因。 

1. 感染因素约2/3的吉兰-巴雷综合征患者在病前6周内有明确前驱感染史。病原体 

主要 包括： . 

(1) 空肠弯曲菌 ：是吉 兰-巴雷综合征最主要的前驱感染病原体，在我同和 H 本,42%~76% 
的 吉兰- 巴雷综合征患者血清中有该菌特异性抗体滴度增高或有病前该菌腹泻史：其中以 
Penner 血清型0 : 19和0 : 4与本病发病关系最 密切： 已证实它们的菌体脂多糖涎酸等终端结 
构与周围神经表位的多种神经节苷脂如 GM:、GD b 等存在类似分子结构，从而发生交叉免疫反应 c 
感染该菌后，血清中同时被激发抗和抗 GD:., 等抗神经节苷脂自身抗体，导致周1!神经免疫 
性损伤。 

巨细胞病 毒:是 占前驱感染第二位的病頃体，欧洲和北美地区多见,患者抗该病毒特异性 
抗体和抗周围神经 GM 2 抗体同时增高，致病机制也认为与两者的某些抗!系结构相似有关： 

-:1 m\ 打 m-te 病毐以及肺炎支原体感 w 

等，致病机制1巨细胞病毒相似。 

2. 疫苗接种仅少数吉 n - 巴當综合征的发病 q 某种疫苗汴射有关，主要是狂犬病病毋 

, i v I f i/iooo：.n：f：in !; 败 -^i -t 

I/I 000 000) 

3. 免疫遗传因素人群屮 M 经历相同病原体的前驱感染，但仅有少数 人发生 n V 巴霜综 




第十六章神经肌肉系统疾病 


分证 ，从 nii 徘 m : 。 urn v：；io 辟1、 阼. 如持异的 hla 表型携带者受到外来刺激 ( 如感染）后 
引起的异常免疫反应，破坏神经原纤维,导致本病的发生 c 

【病理分类和特征】 

周围神经朿通常由数十根或数百根神经原纤维组成,其中大多数为有髓鞘原纤维(图16-5)。 
原纤维中心足脊龆前角细胞运动神经元伸向远端的轴突，轴突外周紧裹由施万细胞膜同心圆似 
地围绕轴突旋转而形成的髓鞘沿原纤维长轴，髓鞘被许多 Ranviei •结分割成长短相同的节段 
相邻两个 Ranvier 结间的原纤维称结间段,每一结间段实际由一个施万细胞的细胞膜 紧裹： 



B 


图 16-5 周围神经原纤维示意图 
A. 原纤维纵切面。 B. 原纤维横切面 

由于前驱感染病原体种类的差异和宿主免疫遗传因素的影响，吉兰-巴雷综合征患者周围 
神经可主要表现为髓鞘脱失或轴索变性，或两者皆有。主要损伤周围神经的运动纤维或同时损 
伤运动纤维和感觉纤维，从而形成不同特征的临床和病理类型。目前主要分为以下4种 类型： 

1. 急性炎症性脱髓鞘性多神经病 (AIDP) 在 T 细胞、补体和抗髓鞘抗体作用下，周围神经 
运动和感觉原纤维同时受累，呈现多灶节段性髓鞘脱失，伴显著巨噬细胞和淋巴细胞浸润，轴索 
相对完整。 

2. 急性运动轴索型神经病 (AMAN) 结合免疫复合物(补体和特异性抗体)的巨噬细胞经 
Ranvier 结侵入运动神经原纤维的髓鞘和轴突间隙，共同对轴膜发起免疫性攻击，引起运动神经 
轴突 Wallerian 样变性。病程初期髓鞘相对完整无损 c 

3. 急性运动感觉轴索型神经病 （AMSAN) 也是以轴突 Wallerian 样变性为主，但同时波及 
运动和感觉神经原纤维，病情大多严重，恢复缓慢。 

4. Miller-Fisher 综合征 （MFS) 为吉兰-巴雷综合征的特殊亚型，目前尚缺少足够尸解病 
理 资料： 临床主要表现为眼部肌肉麻痹和共济失调，无肢体瘫痪。患者血清抗 GQ lh 抗体增高， 
而支配眼肌的运动神经末梢、本体感觉通路和小脑神经元均富含此种神经节苷脂。 

【临床表现】 

任何年龄均可患病，但以学龄前和学龄期儿童居多。我国患儿常以空肠弯曲菌为前驱感染， 
故农村较城市多见，且夏、秋季发病增多。病前可有腹泻或呼吸道感染史。 

1. 运动障碍是本病的主要临床表现。呈急性或亚急性起病，四肢，尤其下肢弛缓性瘫瘓 
是本病的基本特征。 两侧基 本对称，以肢体近端或远端为主，或近端、远端同时受累。瘫痪可能 
在数天或数周内由下肢向上发展，但绝大多数进行性加重不超过3~4周。进展迅速者也可在起 
病24小时或稍长时间内出现严重肢体瘫痪和(或)呼吸肌麻癖，后者引起呼吸急促、声音低微和 
发绀： 

部分患者伴有对称或不对称脑神经麻癖，以核下性面瘫最常见，其次为展神经。当波及两 
侧第IX、X 、XU 对脑神经时，患者呛咳、声音低哑、吞咽闲难，口腔唾液积聚,很易引起吸人性肺炎 
并加靈呼吸 |木1 难，危及生命：个别病例出现由卜.向下发展的瘫痪。 

2 - 感觉障碍感觉障碍症状相对轻微，很少有感觉缺失者，主要表现为神经根痛和皮肤感 




觉过敏。由于惧怕牵拉神经根加重疼痛，可有颈项强直， Kernig 征 阳性： 神经根痛和感觉过敏 
大多在数日内消失。 

3. 自主神经功能障碍症状较轻微，主要表现为多汗、便秘、不超过12~24小时的一过性尿 
潘留、血压轻度增高或心律失常等。 

【实验室检查】 

1 • 脑脊液检查80% 〜 90%的吉兰-巴雷综合征患者脑脊液中蛋内增高，但内细胞计数和 
其他均正常，乃本病特 征：： 然而，这种蛋白-细胞分离现象一般要到起病后第2周才出现_ 

2. 神经传导功能测试以髓鞘脱失为病理改变者，如 AIDP 患者.主要 M 现运动和感觉神 
经传导速度减慢、远端潜伏期延长和反应电位时程增宽，波幅减低不明 M . 以轴索变性为主要 
病变者，如 AMAN 患者,主要呈现运动神经反应电位波幅显著减低，而 AMSAN 则同时有运动和 
感觉神经电位波幅减低，传导速度基本正常。 

3. 脊髓磁共振可能有助于对神经电生理检查未发现病变的患者建守诊断，典迴患者脊髓 
MRI 可显示神经根强化： 

【诊断】 

凡具有急性或亚急性起病的肢体弛缓性瘫痪，两侧基本对称，瘫痪进展不超过4周,起病时 
无发热，无传导束型感觉缺失和持续性尿潴留者，均应想到本病的可能性。若证实脑脊液蛋内- 
细胞分离和（或)神经传导功能异常，即可确立本病的诊断= 

【鉴别诊断】 

要注意和其他急性弛缓性瘫痪疾病鉴别，主 要是： 

1. 肠道病毒引起的急性弛缓性瘫痪我国已基本消灭了脊髓灰质炎野生型病毒株，但仍有 
柯萨奇病毒、埃可病毒等其他肠道病毒引起的急性弛缓性瘫痪。根据其肢体瘫痪不对称，脑脊 
液中可有白细胞增多，周围神经传导功能正常，以及急性期粪便病毒分离阳性，容易与吉兰-巴 
雷综合征鉴别 ： 

2. 急性横贯性脊髓炎在锥体束休克期表现为四肢弛缓性瘫痪，需与吉竺-巴雷综合征鉴 
另 IJ， 但急性横贯性脊髓炎有尿潴留等持续括约肌功能障碍和感觉障碍平面，而且急性期周围神 
经传导功能正常。 

3. 其他包括双侧性脑卒中、急性小脑性共济失调、后颅窝肿瘤、脊髓压迫症、脊髓前角动 
脉综合征、中毒性或药物性周围神经病、肉毒中毒、重症肌无力、肌炎和多发性肌炎、代谢性肌 
病、周期性瘫痪等。 

【治疗】 

1. 护理本病虽缺少特效治疗，但病程呈自限性，大多可望完全恢复，积极的支持治疗和护 
理措施是顺利康复的关键。对瘫痪正在继续进展的患儿，原则上都应住院观察。①保持呼吸道 
通畅，勤翻身，防止坠积性肺炎或 压疮; ②吞咽困难者要鼻饲，以防吸人性肺炎;③保证足: t 的水 
分、热量和电解质 供应; ④补充 B 族维生素 、ATP、 辅酶 A 、胞磷胆碱及神经生长因子等，以促进神 
经 修复; ⑤尽早对瘫痪肌群进行康复训练,防止肌肉萎缩，促进恢复。 

2. 呼吸肌麻痹的抢救呼吸肌麻痹是本病死亡的主要原因。对出现呼吸衰竭，或因咳嗽无 
力及第IX、X 、XH 对脑神经麻痹致咽喉分泌物积聚者，应及时进行气管切开或插管，必要时使用 
机械通气以保证有效的通气和换气。 

3. 免疫调节治疗静脉注射大剂量免疫球蛋内可能具有结合自身抗体、吸收补体、下调 B 
细胞介入的抗体合成、阻断活化的受体、增强抑制性 T 细胞活性、干扰淋巴细胞增殖和细胞因子 
合成等多重免疫调节作用。剂量为 400mg/(kg‘d)， 连用5天：也可按 2g/kg， 一次负荷剂遣静脉 
滴注.其总疗效与血浆交换相当。 

冃前多数专家认为肾 J：. 腺皮质激素对本病治疗无效。 



第八节重症肌无力 


重症肌尤力 （myasthenia gravis,MG) 是免疫介导的神经肌肉接头处传递障碍的慢性疾病。 
临床以骨骼肌运动中极易疲劳并导致肌无力，休息或用胆碱酯酶抑制剂后症状减轻为特征。 

【病因和发病机制】 

正常神经肌肉接头由突触前膜（即运动神经末梢突人肌纤维的部分)、突触间隙和突触后膜 
(即肌肉终板膜的接头皱摺 ）.7 部分组成。神经冲动电位促使突触前膜向突触间隙释放含有化学 
递质乙酰胆碱 （ACh) 的迆泡，在间隙中满泡释出大量 ACh， 与近十万个突触后膜上的乙酰胆碱 
受体 （ACh-R) 结合，引起终板膜上通道开放,大蛩 Na+ 进入细胞内， K+ 排出细胞外，而使突 
触后膜除极，产生肌肉终板动作电位，在数氅秒内完成神经肌肉接头处冲动由神经电位-化学递 
质-肌肉电位的复杂转递过程，引起肌肉收缩。 

重症肌无力患者体液中存在抗 ACh-R 抗体，与 ACh 共同争夺 ACh-R 结合部位。同时，又在 
C3 和细胞因子参与下直接破坏 ACh-R 和突触后膜，使 ACh-R 数目减少，突触间隙增宽。虽然 
突触前膜释放 ACh 诞泡和 ACh 的量依然正常，但因受 ACh-R 抗体与受体结合的竞争，以及后膜 
上受体数目的减少，致 ACh 在重复冲动中与受体结合的几率越来越少，很快被突触间隙和终板 
膜上胆碱酯酶水解成乙酰与胆碱而灭活，或在增宽的间隙中弥散性流失，临床出现肌肉病态性 
易疲劳现象。抗胆碱酯酶可抑制 ACh 的降解，增加其与受体结合的机会，从而增强终板电位，使 
肌力改善。 

[ 临床表现] 

1. 儿童期重症肌无力大多在婴幼儿期发病，最年幼者6个月，2~3岁是发病高峰，女孩多 
见=临床主要表现3种 类型： 

(1) 眼) UL 型：最 多见。单纯眼外肌受累.多数见一侧或双侧眼睑下垂，早晨轻，起床后逐渐加 
重。反笈用力做睁闭眼动作也使症状更明显：部分患儿同时有其他眼外肌，如眼球外展、内收 
或上、下运动障碍，引起复视或斜视等：瞳孔对光反射正常 c 

(2) 脑 r ■型：主耍表现为第IX、X 、X0 对脑神经所支配的咽喉肌群受累：突出症状是吞咽或 
构音闲难、声音嘶哑等。 

(3) 全身 型：主 要表现为运动后四肢肌肉疲劳无力，严重者卧床难起，呼吸肌无力时危及 
生命 .. 

少数患儿茆冇上述2〜3种类划，或 ilil 渐发展为混合心 rHV. 

交替地完全缓解或复发，呼吸道感染常使病情加重。但与成人不同，小儿重症肌无力很少与胸 
腺瘤并存。本病可伴发其他疾病，免疫性疾病，如类风湿关节炎、甲状腺功能 亢进; 非免疫性疾 
病，如_^淘、肿瘤-约2%的患儿有家族史.提示这些患儿的发病与遗传因素有关： 

2. 新生儿期重症肌无力病因特殊，包括两种 类型： 

(1) 新生儿暂时性重症肌 无力： 重症肌无力女性患者妊娠后娩出的新生儿中.约1/7因体内 
遗留母雜 A (:㈣抗 MO 可能出现全身肌肉无力，严重 f 笛要机械呼吸或虽饲因很少表现眼 
肌症状而易波误诊「诗数天或数阊后，婴儿体内的抗 ACh-R 抗体消失，肌力即可恢复正常，以肟 
并不存在发牛.扉:症肌尤力的特别危险性、、 

(2) 先大性重症肌 无力： 本组疾病非自身免疫性疾病，为一组遗传性 ACh-R 离子通道病，与 




【诊断】 

1. 药物诊断性试验当临床表现支持本病时，腾喜龙 （tensilmi， 依酚氣铵）或新斯的明 
(neostigmine) 药物试验有助诊断确立：前者是胆碱酯酶的短效抑制剂，由于顾忌心律失常副作 
用一般不用于婴儿。儿童每次 0.2mg/kg (最大不超过 10mg), 静脉注射或肌内注射，用药后1分 
钟内即可见肌力明显改善,2〜5分钟后作用消失 c 

新斯的明则很少有心律失常不良反应，剂撒每次 0.04mg/k g ，皮下或肌内注射，最大不超过 
lmg， 最大作用在用药后15~40分钟。婴儿反应阴性者4小时后可加 M 为 0.08mg/kg。 为避免新 
斯的明引起的面色苍白、腹痛、腹泻、心率减慢、气管分泌物增多等毒敢碱样不良反应，注射该药 
前可先肌内注射阿托品 0.01mg/kg s 

2. 肌电图检查对能充分合作完成肌电图检查的儿童，可进行神经重复刺激检查，表现为重 
复电刺激中反应电位波幅的快速降低，对本病诊断较有特异性：本病周围神经传导速度多正常。 

3. 血清抗 ACh-R 抗体检查阳性有诊断价值，但阳性率因检测方法不同而有差# 。婴幼 
儿阳性率低，以后随年龄增加而增高：眼肌型(约40%)又较全身型(70%)低。抗体滴度与疾病 
严重性无关，对治疗方法的选择也无提示。 

4. 胸部 CT 检查胸片可能遗漏25%的胸腺肿瘤，胸部 CT 或 MRI 可明显提高胸腺肿瘤 
的检出率。 

【鉴别诊断】 

眼肌型及脑干型需与线粒体脑肌病及脑干病变(炎症、肿瘤）相鉴别。前者需做肌活检，后 
者头颅影像学检查是重要的诊断依据。全身型需与吉兰-巴雷综合征及其亚型 Fisher 综合征鉴 
另 IJ。 吉兰-巴雷综合征具有急性弛缓性对称性肢体麻痹的特点，但眼外肌受累很少见，脑脊液检 
查多有蛋白-细胞分离现象，肌电图示神经源性受损 c Fisher 综合征诊断主要依据眼外肌麻痹、 
共济失调及腱反射消失等特点。此外，本病尚需与少见病鉴别，如急性多发性肌炎、肉毒杆菌食 
物中毒、周期性瘫痪等。 

【治疗】 

重症肌无力为慢性病程,其间可有症状的缓解和复发 mm ㈣2 
累者， hi 后将很少发展为其他型。多数患儿经数月或数年可望自然缓解，但有的持续到成年，因 
此，对有症状者应长期服药治疗，以免肌肉失用性萎缩和肌无力症状进一步加電： 

1. 胆跤喆 詢抑制剂 C I 攻押觸 i "! 巧杓人 m 的新 

生儿每次 5 mg, 婴幼儿每次10〜 15mg, 年长儿每次 20~30mg,M 大 M 每次不超过 60mg, 每 H 3~4 
次：根据症状控制的需求和是否有腹痛、黏膜分泌物增多、瞳孔缩小等毒蜚铖样不良反应发生， 
可适当增减每次剂量与间隔时间： 

2. 糖皮质激素基于自身免疫性疾病的发病机制，各种类型的重症肌尤力均可使吊糖皮质 
激索泼尼松作用的确切机制尚未阐明，但已发现其能降低抗体滴度，词.勻症状改善相关 ； 长 
期规则应用可明显降低复发率,减少全身型肌无力的发生.酋选药物为泼尼松，1〜 2m g /:k g M), 
症状完令缓解后再维持4~8周,然后逐渐减 M 达到能够控制症状的最小剂量，每 t:i 或隔 H 清農 
顿服,总疗程2年，耍注意部分患者在搪皮质激素治疗最初1~2阆可能冇■•过性肌尤力加 f. 
故最初使用时最好能短期住院观察，同时要注意皮质激素长期使用的副反皮顷激岽应闹的 
反指证是糖尿病.结核，免疫缺陷等 

3. 胸腺切除术心 H 4 AW 除求血清抗 \ Ch-H 抗㈨滴度增高 

和病程不足2年者常有史'好的疗效 . 

4. 大剂鼉静脉注射丙种球蛋白 （IVIg ) 和血浆交换疗法部分忠效 .11 次 r'、 1 門 mi; •: 



间短哲/,;,;:朮复 用药以巩固疗效.故主 S 试用于难治性重症肌无力.或重症肌无力危象的抢救、胸 
腺_切除术的 I;i.?!：rft400„ l; ^k^-,l:.a；ll]? k ffi 环中抗 A(:h-R 抗体滴度培■能 疗效必 0; 

5. 肌无力危象的识别与抢救治疗过程中患儿可发生两种肌无力 危象： 

⑴肌无力危象 ：因治 疗延误或措施不当使重症肌无力本身病情加重.可因呼吸肌无力而呼 
吸衰竭。注射新斯的明可使症状迅速改善 = 

(2) 能位噴：山抑制洲过 I,!：引起，除明显肌无力外，尚有面色苍白、腹泻、呕吐、 
高血压、心动过缓、脑孔缩小及黏膜分泌物增多等严重毒 ss 碱样症状。 

可采用依酚«铵 （《 喜龙 )lmg 肌内注射鉴别两种肌无力危象,胆碱能危象者出现症状短暂 
加重，应即予阿托品静脉注射以拮抗 ACh 的作用。重症肌无力危象者则会因用药而减轻。 

6. 禁用药物栅苷类及大环内醋类抗生素、普鲁卡因胺等麻醉药品、普萘洛尔、奎宁、 p 

山:收>;:4物（1川|小沖別 iiuti 接头传递障碍的 ft 用,甚至引起呼吸肌麻痹，应禁用。 

【预后】 

部分患儿在数月或数年后自发缓解，部分患儿进人成年后仍未缓解。免疫抑制剂应用、胸 
腺切除.本病伴随的甲状腺功能减退的治疗有助于本病的治愈。 

第九节进行性肌营养不良 

进行性肌营养不良 (progressive muscular dystrophy) 是一组遗传性肌肉变性疾病。临床特点 
为进行 '性 加重的对称性肌无力、肌萎缩.最终完全丧失运动功能。根据遗传方式、发病年龄、肌 
无力分布、病程及预后可分为假肥大型肌 营养木 良、 Emery-Dreifuss 肌营养不良、面肩肱型肌营 
养不良、肢带型肌营养不良、眼咽型肌营养不良、远端型肌营养不良、强直型肌营养不良及 先天' 
性肌营养不良 = 

假肥大型肌营养不良 （pseudohypertropWc muscular dystrophy) 是进行性肌营养不良.中最常 
见,也是小儿时期最常见、最严重的一型,无种族或地域差异。本节主要介绍假肥大型肌营养不 
良。 Duehenne 和 Becker 肌营养不良 （DuAenne/Becker muscular dystrophy,DMD/BMD) 代表假肥 
大型肌营养不良的两种不同类型,主要发生在学龄前和学龄期，其临床表现相似。 DMD 发病率 
为1/3500活产男婴， BMD 仅为其1/10。 

【病因和发病机制】 

假肥大型肌营养不良是由于染色体 Xp21 上编码抗肌萎缩蛋白 (dyslmphin) 的基因突变所致. 
W \连锁隐忡遗传性疾病,沾男性患病.女性携带突变基因。然而，实际上仅2/3的患者的 
病变 W W 米 fl 母» . |/3的患«-足|*1身抗肌»缩$广|«因的突变.此类患儿的母亲带该突 
变基因，与患儿的发病无关： 

抗肌萎缩蛋内位于肌细胞膜脂质层中，对稳定细胞膜,防止细胞坏死、自溶起重要作用。定 
量分析表明， DMD 患者肌细胞内抗肌: g 缩蚩|'|几乎完全缺失 ，故伤 床症状严重；时抗肌:®缩蛋 
数 tt 减少则导致 BMD. 后者预后相对良好.病程进展相对缓慢由于该蛋白也部分地存 
脑细胞和语 Iffl 神经结构中，故部分患者可合并心肌病变,智力低下或周围神经传导功能障碍 

【病理】 

放微镜卩见肌纤维轻重不等的广泛变性坏死,间有深染的新生肌纤维：束内纤维组织增生 
或脂肪 賴 .并.见 ft 对坏死肌纤维的反应性灶性单核细胞 

[ 临床表现】 

男孩患病，但个别女孩除携带突变基因外，由于另一 X染色体功能失活也可发病 .. 本病主 
嬰表现 包括： 

1 -进行性肌无力和运动功能倒退患儿出生时或婴儿早期运动发育基本正常，少数有轻度 






多数 10 岁后丧失独立行走能力，20岁前大多出现咽喉肌肉和呼吸肌无力，声1 
吸困难，很易发生吸人性肺炎等继发感染死亡。 BMD 症状较轻，可能存活至40 

2. Gower 征由于骨盆带肌早期无力，一般在3岁后患儿即不能从仰卧1 
先翻身成俯卧位，然后两脚分开，双手先支撑于地面，继而一只手支撑到同侧^ 
交替移位支撑于膝部和大腿上，使躯干从深鞠躬位逐渐竖直，最后里腰部前凸^ 

3. 假性肌肥大和广泛肌萎缩早期即有骨盆带和大腿部肌肉进行性萎缩 


和胶原组织增生而假性肥大，与其他部位肌萎缩对比鲜明=当肩带肌肉蒌缩后,举臂时肩胛骨 
内侧远离胸壁，形成“翼状肩胛，，，自腋下抬举患儿躯体时,患儿两臂向上,有从检赍者手中滑脱 
之势， 称为“ 游离肩”。脊柱肌肉萎缩可导致脊柱弯曲畸形=疾病后期发生肌肉挛缩，引起膝、腕 


关节或上臂屈曲畸形。 

4.其他錄就有祕病，甚至发触力衰竭，其严重度与骨讎无力并不—致.心跳骤 
停造成猝死史多见十 JLrWrfUfLUnlHf.l »J ''1 ' …丨中^歲 

動严重度也不平行。 BMD 患者容易发生恶性高热，在全身麻醉时需予以重视= 


1. 血清@|«麵麵 （ CK ) 麟酿，可触正雜針甚雜硫’触期 1 肌病均很 
少见。其增雛餓 tB 賴纖 B 雜。雜病_，几稍極鱗 E 纟5变倾， It 清 CK 含 
量反可下降。 CK 水平与疾病严重程度无关，不作为判断治疗效果的标志。 



相色谱法，则可以发现更多抗肌萎缩蛋白基因的小突变。 


5. 心电图、超声心动图可用来评估心脏受累情况= 


【诊断和鉴别诊断】 

典型临尿表现，可建立临味诊断。通过肌肉活体组织检査和遗传学检查可确定诊断 r 


(1) : .m 他 f.li 以 .: I W.lf 十 5 ql 1-13 P 点 1 M 

因缺失 ，rn 'i./Ji 1 A'ififii' I 'I" ^ ' ■ 11,11 '* '' ;l 11 ' ㈣ 

即发病，不存在鉴别诊断的问题：但少年型脊髓性肌萎缩常在2~7岁发病，最初仅表现为下肢 
: | : ' j . 1 : / j i '".'v •：! rYiVdi : i : 口 ： 

失神经电位，两者鉴别并不困难1②肌张力低下型脑性 瘫痪: 根据婴儿期即有肌无力症状，血清 


CK 不增高，无假性肌肥大，可与迸行性肌营养不良鉴别。 

(2) h j 其他类型肌营养不良鉴 别:其 他类型肌营养不良也具有进行性肌萎缩和肌力减退这 
•从“ WI j F.m^ry-Dreif..^， 肌涔养不良:X 连鹏㈣传，龄糊 

P 1. \-»28..|；/| : u.!r ⑽(I;:么、V: 肿肌和心也!•受累明 : V /!; K.i. 

齊能常，无假性肥大，血淸 CK 仅轻度增加..②向肩眈型肌营养不良:常 染色体 显件遗传，故男 





病晚，多在青少年或成年期起病,男女均受累，很少有心肌、面部肌肉和智力受损。 

I:治疗： 

迄今尚无特效治疗.但积极的对症和支持治疗措施有助于提高患儿的生活质量与延长生 
命，包括鼓励并坚持主动和被动运动.以延缓肌肉挛缩。对逐渐丧失站立或行走能力者,使用支 
具以帮助运动和锻炼，井防止脊柱弯曲和肌肉挛缩。保证钙和蛋白质等营养的摄人，应注意饮 
食结构合： E1 定期进行肺功能检查.积极防治致命性呼吸道感染。诊断初期应做心电图和心脏 
超声检丧，以 R 每2年复查 .10 岁以后每年复查1次,以及时发现心肌病和传导系统病变。避免 
虛用 抗胆碱能药和神经节阻断药 

目前.址有效的药物是泼尼松。泼尼松的作用机制尚未完全阐明，可能为减少细胞毒性 T 
细胞生成，拍；炎作用、调节基因翻译、增加层粘连细胞表达和肌膜修复，控制细胞钙内流。很多 
证据认为诊断一旦明确就应开始泼尼松治疗。泼尼松剂量为 0.75mg/(kg.d), 效果与剂量相关， 
最低有 效剂世 为 0.3 mg /(kg.d)。 一般用药10天后见肌力进步,用药后3个月达峰.剂量维持在 
0.5 〜 0.6mg/( kg• d). 能保持肌力改善，步行能力可持续至13~19岁，脊柱侧弯和关节挛缩发生率低. 
保持良好的呼吸肌功能。需要注意长期使用肾上腺皮质激素的副反应。 

针对_抗肌萎缩蛋内基因突变的基因修复治疗正在研究中。通过腺病毒载体，输人功能性微 
小抗肌萎缩蛋白基因以替代缺失的抗肌萎缩蛋白和干细胞移植临床前研究正在进行中。 

做好遗传咨询，通过家系调查、 CK 测定、 DNA 分析以及对已怀孕的基因携带者进行胎儿产 
前诊断，以正确开展生育指导。 

(王治平） 


trd by the International League Against Epilepsy (ILAEfed' the 
I International B1.1re.3w for Epilepsy (IBE).Epilepsia,2005,46 (10)： 1698-1701, 

2- 邓劼译，张月华，刘晓燕.发作和瘛痫分类框架相关术语和概念修订一国际抗癫痫 
I联盟分类和术语委员会报告， 2()05-2009 年•中国实用儿科杂志，2011，26 (7):25-31. 

3. C'amfield PR , C.amfield CS.Pediatric Epilepsy：An Overview//Swaiman KF,Ashwal S, 

I crriero DM , or al.Swaim.m's Pediiitric Meiirolog) f .5th ed.Philadelphia ■ W.B.Saunders,2012: 

I 7(:)3-7! I. 

4. Mik.ici MA.Seizures in Childhood//Kliegman RM,Stanton BF,St.Geme JW,et 
I al.Nelson Textbook of Pediatrics. 19th ed.Pluladelphia： W.B.Saunders,2011：2013-2039. 

5. Siiimn O, Kmilio Shorvon, l.ish，ct ,il. 浪痫治疗学.弟 2 版.肖波，刘献松，龙小 

I艳， 等译. 北京：人民卫生出版社，2010: 265-478, 

Shin liar S.Febrile S e i zu res // S waima n KF, Ashwal S, Ferriero DM, er al.Swaiman’s 
I IVdiiVtTii' Neui^lo|Ty.5th ed. Philadelphia ： W.B.Saunders ,2012： 790-797. 






第十七章内分泌疾病 


第 一节概 述 

激素 （hormone) 是内分泌系统的最基本物质，源于希腊文 honrna, 意思是“激 活”. M 初将激 
素定义为由内分泌器官产生、经血液循环运输到靶器官或组织发挥效应的澂 M 化学物质：随着 
现代医学的飞速发展，内分泌学的相关概念发生了很大的改变，激素的范围也显著扩大 ：■ 细胞 
因子、生长因子、神经递质、神经肽等都是重要的化学信使，这些化学倍使3经典激索虽有一些 
不同，但都有共同的特征 •.① 作为细胞-细胞间通讯的化学 信使; D 调节机体代谢，I办调机体各器 
£•孓统的,厂^ " 心 "K 及-，潰了丨、比, 3 I丫 叫的作用 

m 式.即 m 啕学 
效应上相互交叉：基于这些共性，细胞因子、生长因子、神经递质.神经肽都可纳人激索的范畴。 
因此，激素在广义 t 1；|-'| r 化‘7:厂;浊的总化.足•种参 q 细胞内外収系的内澉性 d 分 
控分子。 

按其化学本质可将激素分为 两类: 蛋白质(肽)类与非蛋甶质类。蛋 h 质类包括蛋卩I、肽和 
多肽类激素，如胰岛素、促胃液素、甲状旁腺素和降钙 素等; 非蛋白质类则包括类间醇激索 （ 如黄 
体酮、雌二醇、皮质类固醇、维生素 D 等)、氨基酸衍生物（如色氨酸衍生物，包括5-羟色胺、褪 
黑 素等; 酪氨酸衍生物，包括多巴胺、肾上腺素、甲状腺素等）和脂肪酸衍生物 （ 如前列腺素、血栓 
素等)。 

各类激素传递信息的方式不尽相同，按其作用的受体又可分为膜受体激素和核受体激素。 
前者是亲水性的，又称亲水性 激素; 后者为脂溶性的，又称脂溶性激素膜受体激素不能自由透 
过脂性细胞膜，需要和细胞膜上特异性受体结合，形成配体-受体复合物，使信息传递至细胞内， 
进而激活细胞内的第二信使系统。这类激素包括肽类激素、神经递质、生长因子、前列腺素等。 
非蛋白质类激素大多为作用于核受体的激素，其受体位于细胞内，它可以自由穿透细胞膜及核 
膜，并识别和结合细胞核或细胞质内相应受体上的专一 DNA 序列，诱导靶蕋因转录活性，完成 
配体-受体复合物的二聚化、磷酸化等，以此调节靶基因的表达4转氽，从 IM 改变细胞 功能， • 

具有内分泌功能的细胞种类众多。经典的内分泌腺体是由多数内分泌细胞聚集形成，如垂 
体、甲状腺、甲状旁腺、峽岛I•.腺和性腺等，共同组成传统的内分泌系统 ii : . 经叫内分泌 mv 
(如心血管、肝、胃肠道、皮肤、免疫等组织器官)亦具有内分泌 功能- 如产生促胸腺生成素、促胃 
液素、促胰液素、促红细胞生成素、肾 素- 血管紧张素等激素的分泌细胞分散于相应的 器官; 分泌 
前列腺素以及胰岛素样生长因子、表皮生长因子、神经生长因子、血小板源性牛长因子等各种生 
长因子的细胞则广泛分布于全身组 织中; 还有一呰具有内分泌功能的神经细胞集中于卜‘任•脑的 
视卜.核、室旁核、腹正中核及附近区域，其分泌的肽类激素亦称神经激素，可自■:接作用于相应的 
靶器官或靶细胞，也可通过垂体分泌间接调控机体的牛.理代谢过程 . 

在经典内分泌学概念中，内分泌细胞及所分泌的激素是特异性的，則 一种内 分泌细胞只产 
牛.…种激素，•种激素也只由一种内分泌细胞产生、新的研究结果则表明一种内分泌细胞吋产 
生几种激素，而同一 利嫩 素也可由不同部位的内分泌细胞产牛.如同一种垂体细胞坷产牛輯体 
義成素 (LH) 和卵泡刺激素 (FSH); 而牛 长抑素既可由下 Ff ••脑神经儿产4:,也吋山屮状腺 （ ：细胞、 
胰岛 r) 细胞及中枢和外阓神经的许多神经元产牛既往认为-个基闪 H 对 Kv: f •-种肽类激素 






的概念也已改变，某些肽类激素的基因由于不同启动子的作用，其转录本的大小不 一, 使最后的 
蛋白质产物 不同： 有些肽类激素在不同的组织中存在的主要形式不同，可出现同一基因调控产 
生不同形式激素的现象： 

在激索概念演变的同时,对其分泌方式的认识也不断更新。经典的内分泌 (endocrine) 概念 
是相对于外分泌 （exocrine) 而言的，指激素释放人血液循环,并转运至相应的靶细胞发挥其生物 
学效应。广义的概念则认为激素不 fX 能通过传统的内分泌方式起作用，还可通过邻(旁)分泌 
(paracrine), |=1 分泌 （autocrine)、 并列分泌 （juxtacrine)、 腔分‘泌 （solinocrine)、 胞内分泌 （intracrine)、 
神经分泌 （neurocrine) 和神经内分泌 （neuroendocrine) 等方式发挥作用，而且一种激素还可以几 
种不同的方式起作用： 

人们对内分泌系统与神经系统、免疫系统之间内在联系的认识亦日益加深。神经、内■分泌、 
免疫系统构成的网络体系调控着生物的整体功能,三者之间存在着广泛的信息交流，可对感受 
的信息进行加 .T.、 处理、存 PT: 及整合。神经系统通过广泛的外周神经突触及神经细胞分泌的神 
经递质、内分泌激素、细胞因子等共同调控免疫系统的 功能; 免疫系统通过免疫细胞产生的多种 
细胞因子和激索样物质反馈作用于神经内分泌系统,这种双向的复杂作用使两个系统内或系统 
之间得以相互作用、相互调节。如免疫细胞产生的多种细胞因子，诸如多种白介素、干扰素、肿 
瘤坏死因子等，可以不同方式参与自身免疫性内分泌疾病的发病，损伤内分泌细胞(如特发性垂 
体功能减退和尿崩症等）或促进 HLA- n 类抗原异常表达(如甲状腺功能亢进时甲状腺细胞上畸 
变的 HLA-DR 抗原的表达)。细胞因子形成的细胞因子网络对激素的作用与调节也有重大意义， 
如白介素 （IL- 1、 IL-2 、 IL-3 、 1L-6)、 肿瘤坏死因子 (TNF) 等，可刺激下丘脑分泌促肾上腺皮质激素 
释放激素( CRH), 从而使 ACTH 和皮质醇分泌 增加; IL-6 还能刺激 GH、PRL、LH 以及 FSH 的分泌= 
胰岛素样生长厲子 （IGF-l、IGF-2)、 表皮生长闼乎 _(,EGF)、 碱性成纤维细胞生长尚子 &FGF} 及转 
移生长因子 -a (TGF- a ) 等对激素的分泌和旁分泌的调节都有一定的作用。因此，神经-内分泌 - 
免疫网络的联系对各系统的生理功能和机体的整体功能是必不可少的，其中任何环节的紊乱均 
'¥坷避免地会影响其他系统的功能。 

从胚胎形成直至青春发育期，整个机体处于不断生长、发育和成熟的阶段内分泌系统本身 
也在不断的发育和成熟中，而内分泌系统的功能与胎儿器官的形成、分化与成熟以及青少年的 
生长发育、生理功能、免疫机制等密切相关。在此过程中，激素的产生、分泌、结构和功能异常均 
可导致内分泌疾病。如下丘脑-垂体是机体最重要的内分泌器官，是内分泌系统的中枢,可以分 
泌多种激素，控制甲状腺、肾上腺、性腺等内分泌器官的活动。若先天性下丘脑-垂体发育不良. 
则会造成促甲状腺激素、促肾上腺皮质激素、促性腺激素的分泌失常，引起相应的症状。在青春 
发育期开始前，性腺的生长发育过程缓慢，下丘脑-垂体-性腺轴功能处于较低水平，而当青春 
发育启动后，促性腺激素释放激素的脉冲分泌频率和峰值逐渐增加, LH 和 FSH 的脉冲分泌峰也 
随之增高，因而出现性征和性器官发育。下丘脑-垂体-性腺轴功能异常的儿童就会出现性发 
育异常0性发育迟缓或性早熟)。甲状腺素不仅影响胎儿神经系统的成熟.还促进儿童的生长发 
育和调节新陈代谢，若先天性甲状腺激素分泌不足，则可弓 | 起智能落后、身材矮小等症状。生长 
激素是影响儿童身体增长的重要激素.若垂体生长激素缺乏，即导致生长激素缺乏症，引起 儿:童 
身材矮^ 

儿 B 内分泌疾病的种类与成人不同，部分内分泌疾病的临床特征、发病机制、治疗手段岜勺 
成人有较大 K 别.而 HJL 童内分泌疾病在不同的年龄阶段各有特点 .. 儿童常见的内分泌疾病主 
要有牛长迟缓.性分化异常、性早熟、甲状腺疾病.糖尿病、肾上腺疾病，尿崩症等..苦患 儿在出 
! 'n L!|l it tT 1 !Li. 〆 ！''■ ■■Jln... : "，,„：■■ .:. i 叫 ..I : .1'. .i.V ! | L f 糾 

沴治， 《 造成残疾其至夭折 f 如先天性甲状腺功能减退症，先天性肾 1-. 腺皮质增生症(失盐型)等. 
iY i tli"f 起内分泌疾病，如牛态环境中碘缺乏样致地方性甲状腺肿及 p 状腺功能减 





1922 年始，先后分离、提纯了胰岛索等为数众多的多肽激索、类防 i 齡沒本 .并 陆续〗川】•临床，取 
得了较好的疗效=随着生物技术的不断改进，现已生产出多种高纯度激尜.细胞因子、牛.长因子 
等制剂，如吸收特别迅速的赖脯胰岛素 （lispro) 和吸收特别缓慢的甘精胰岛永 4 (glargi 簡).以及重 
组人生长激素 (rhGH) ^足性腺激素释放激素类似物 (GnRHa) 的缓释剂，生长激尜抑制激紫 (SS) 等， 
并已广泛应用于临床= 

近年来，激素测定技术快速发展，放射免疫分析法 （RIA)、 放射受体分析法 （RRA)、 酶联免疫 
吸附法 （ELISA)、 焚光免疫法 （FIA) 和免疫化学发光法 （ICL) 等各种精确测定方法的广泛应用， 
以及一系列具有临床诊断价值的动态试验(兴奋或抑制）方法的建立和完善，极大地提高了内分 
泌疾病的诊断水平：内分泌腺的影像学检查，如 B 超、 CT、SPECT、PET 和 MRI 等大大提高了内 
分泌疾病定位诊断的水平：分子生物学技术在临床研究中的应用，促进了新的疾病的发现 = 通 
过基因克隆和测序的手段来诊断单基因遗传性疾病已不困难：随着更多、更新的细胞分子生物 
学技术的深人发展和临床应用，儿童内分泌学的理论概念也会不断更新和发展。 

第二节生长激素缺乏症 

生长激素缺乏症( growth hormone deficiency , GHD) 是由于腺垂体合成和分泌生长激素 (growth 
h or mo ne ，GH) 部分或完全缺乏，或由于 GH 分子结构异常等所致的生长发育障碍性疾病。患者 
身高处于同年龄、同性别正常健康儿童生长曲线第3百分位数以下或低于平均数减两个标准差， 
符合矮身材 （short stature) 标准 = 发生率约为20/10万~25/10万 c 

【生长激素的合成、分泌和功能】 

人生长激素 （GH) 是由腺垂体嗜碱性粒细胞合成和分泌，由191个氨基酸组成的单链多肽， 
分子量为 22kD。 人生长激素基因簇是由编码基因 GH, (GH-N) 和 CSHP, 、 CSH, 、 GH 2 ,CSH 2 等基 
因组成的长约 55khp 的 DNA 链。人 GH 编码基因 GH, 位于 17q22- q 24。 在血液循环中，大约 
50%的与生长激素结合蛋白 （GHBP) 结合，以 GH-GHBP 复合物的形式存在。生长激素的 
释放受下丘脑分泌的两种神经激素，即促生长激素释放激素 （GHHH) 和生长激素释放抑制激素 
(somatostatin,SHIH or GHIH) 的调节。 GHRH 是含有44个氣基酸残基的多肽，促进垂体合成、分 
泌 GH；SRIH 是环状结构的14肽，对 GH 的合成和分泌有抑制作用。垂体在这两种多肽的作用 
下以脉冲方式释放 GH， 而中枢神经系统则通过多巴胺、5-羟色胺和去甲肾上腺素等神经递质调 
控下丘脑 GHRH 和 SRIH 的分泌。 

(;H 的自然分泌呈脉冲式，约每2~3小时出现一个峰值，夜间人睡后分泌量增高，且与睡眠 
深度有关，在 m 或IV期睡眠相时达 高峰; 白天空腹时和运动后偶见高峰。初生婴儿血清 GH 水平 
较高，分泌节律尚未成熟，因此睡-醒周期中 GH 水平少有波动。生后2~3周血清 （;H 浓度幵始 
下降，分泌节律在生后2个月开始出现 c 儿童期每日 GH 分泌量超过成人,在青春发育期赵明 M, 

GH 可以直接作用于细胞发挥生物效应，但其大部分功能必须通过胰岛素样生长因子 
( insulin-like growth factor,IGF) 介导。 IGF 是一组具有促进生长作用的多肽，人体内有两种 IGF, 
即 IGF-1 和 IGF-2。IGF-1 是分子量为 7_5kD 的单链多肽，其编码基因位于 12q22- q 24.1 ,长约 
85kh, 有6个外显子和5个内含子，分泌细胞广泛存在于肝、肾、肺、心、脑和肠等组织中，其合 
成主要受 GH 的调节，亦与年龄、性别、营养状态等因素有关。各组织合成的 l(;IM 大都以自分 



泌或邻分泌方式发挥其促生长作用： IGF-2 的作用尚未完全阐明=循环中的 IGF 主要由肝脏 
分泌•：血液瞄环中90%的 K;F-1 S'IGFBP 结合，仅1%左右是游离的。 GH 是调节血 IGF-1 和 
IGIWP -3 浓设的耍因和 IfiFBP-3 水平随 GH 分泌状态而改变，但其改变速度较慢 -- 
因此.血中“; F-I 不II ir,™)-3 水平相 对&定 .而且无明显脉冲式分泌和昼夜节律变化，能较好地 
反映内源性生长激索的分泌状态血液循环中的 GH 及 IGF-1 可反馈调节垂体 GH 的分泌，或 
间 接作消 予下 晴抑制 GHRH 的分泌.并可刺激 SRIH 的分泌。 

C.U 的功能;氏 . Ri 时也娃阼内多种物质代谢的重要调节 因子： 其主要生物效 
应为： Ci) 促卞 1C： 效促进人体各种组织细胞增大和増殖，使骨骼，肌肉和各系统器官生长发育， 
骨骼的增长他身体长尚-②促代谢 效应: GH 促生长作用的基础是促进合成代谢，可促进蛋白质 
的合成和鉍坫酸的转运 fll 摄取:促进肝糖原分解.减少对葡萄糖的利用，降低细胞对胰岛素的敏 
'cz-n .i'ij I[liw T| 进瞄妨坩识分《扣始典轘 WKM 31+t 主豳 过程; iid «沾田胞 tg 項弁 

合成含冇胶原和疏酸黏多糖的基质， 

【病因】 

下丘胞 i - 垂•体功能障碍或靶细胞对 GH 无应答反应等均会造成生长落后.根据病因可分为 
以下 几类： 

1. 原发性 

( 1 ) 下丘脑-垂体功能 障碍: 垂体发育异常,如不发育、发育不良或空蝶鞍均可引起生长激素 
合成和分泌障碍，其中有些伴有视中隔发育不全 ( Septo - 0 pti C dysplasia)、 唇裂、聘裂等畸形。由下 
丘脑功肯6缺陷所造成的生长激素缺乏症远较垂体功能不足导致者为多。其中因神经递质-神经 
激素功能途径的缺陷，导致 GHRH 分 泌不足 劐起.的身材矮小者称为生长激素神经分泌功能障碍 
(GHS®}, 这类患儿的 GH 分泌功能在药物刺激试验中可能表现正常。 

⑵遗传性生长激素缺乏 （HGH0):GH 基因缺陷引起单純性奎长激素缺乏症 (IGHD), 而垂 
体 Pit-1 转录因子缺陷导致多种垂体激素缺乏症 (MPHD), 临床表现为多种垂体激素缺乏。 IGHD 
按遗传方式分为 I (AR)、n (AD).UI(X 连锁 )3 型。此外，还有少数矮身材儿童是由于 GH 分子 
结构异常、 GH 受体缺陷 （Laron 综合征)或 IGF 受体缺陷(非洲 Pygmy A) 所致，临床症状与生长 
激岽缺乏症相似.但呈现 (7H 抵抗或 K； 1-1 抵抗.血清 （;H 水平不降低或反而增高，是较罕见的 
遗传性疾病， 

2. 继发性多为器质性.常继发于下丘脑、垂体或其他颅内肿痛.感染、细胞浸润、放射性 1R 
伤和头颅创伤等:. 

3. 暂时性体质性生长及青春期延迟、社会心理性生长抑制，原发性甲状腺功能减退等均 
可造成暂时性 GH 分泌功能低下，在外界不良因素消除或原发疾病治疗后即可恢复正常。 

【临床表现】 

特发性生长激索缺乏症多见于男孩 ，男： 女为3 : U 患儿出生时身长和体重均正常 .1 岁 
以后出现生长速度减 ‘挺 .身高落后比体重低下更为显著，身高低于同年龄、同性别正常健康儿童 
生长曲线第3百分位数以下（或低于平均数减两个标准差).身高年增长速率 <.Vm, 智能发育正 
常： 患儿头颅呈圆形，面容幼稚.脸圆胖,皮肤细 K. 头发纤细，下颂和颏部发育不良.牙齿萌出 
延迟列不整齐：患儿 M 生长落后, m 身体各部比例匀称。骨骼发育落后，骨龄落后于实际 
年龄2岁以 h, 何与其 身高年龄相仿，骨骺融合较晚 ; 多数青春期发育延迟 

长激素缺乏症患儿同时伴有一种或多种其他垂体激素缺乏.这类患儿除生长迟缓 
外，尚冇其他伴随症状: D 伴冇促肾 h 腺皮质激索 （ACTH) 缺乏者容易发生低 血糖; ②伴促甲状 
'K - 1 J 卜II 以 /, Hi lu ，「1 r 1 t、 I , IJ I , j ' 1 L I I >( 

索缺乏腺发育不全，出现小阴茎，至青春期仍无性器官和第二性征发育等 

器澈性激 t 缺乏症可发生于任苘年龄，其中由围生期异常情况导致者，常伴有尿崩症。 



呈脉冲式分泌，这种分泌与下丘脑、垂体、神经递质以及大脑结构和功能的完整性有关，有明显 
的个体差异，并受睡眠、运动、摄食和应激的影响，故单次测定血 GH 水平不能真正反映机体的 
GH 分泌情况。因此，对疑诊患儿必须进行 GH 刺激试验，以判断其垂体分泌 GH 的功能。常用 
生长激素分泌功能试验见表 17-l c 


表 17-1 生长激素分泌功能试验 


_ 试验 方 法 

—生理性 


采血时间 


1. 运动 禁食4~8小时后，剧烈活动15 〜 20分钟 

2. 睡眠 晚间人睡后用脑电图监护 

药物刺激 

1. 胰岛素 0.05~0.1U/k g ， 静脉注射 

2 . 精氨酸 0.5g/kg， 用注射用水配成5%~10%溶液，30 

分钟静脉滴注完 

3. 可乐定 0.004mg/kg，l 次口服 

4. 左旋多巴 10mg/k g ，l 次口月艮__ 


幵始活动后 20-40 分钟 
m - iv 期睡眠时 

0分钟、15 分钟、 30分钟、60分钟、90分 
钟测血糖肩_ 

0分钟、30分钊I、60分钟、90分钟、120 
分钟测 GH 
同上 
同上 


经典的 GH 刺激试验包括生理性刺激试验(睡眠试验、运动试验）和药物刺激试验。生理性 
刺激试验要求一定的条件和 设备: 睡眠试验必须在脑电图的监测下，于睡眠的第 m 期或第IV期 
采血测 GH 才能得到正确的 结果; 运动试验则必须达到规定的强度，才能产生促进 GH 分泌的作 
用。因此，生理性刺激试验在儿童中难以获得可靠的资料。药物刺激试验是借助胰岛素、精氨酸、 
可乐定、胰高血糖素、左旋多巴等药物促进 GH 分泌而进行的，作用机制随药物而不同， GH 分泌 
峰值的大小和呈现的时间也不同。为排除外源因素的影响，刺激试验前应禁食、卧床休息，于试 
验前30分钟放好留置针头，在上午8 〜 10时进行试验。 

—般认为 GH 峰值 <|0^ g /L 即为分泌功能不正常, . 峰值 <.WL 为 GH 完全 缺乏; GH 
峰值 5~l(Vg/L, 为 GH 部分缺乏 = 由于各种 GH 刺激试验均存在一定局限性，必须两种以上药 
物刺激试验结果都不正常时，才可确诊为生长激素缺乏症：一般多选择胰岛索加可乐定或左旋 
多巴试验。对于年龄较小的儿童，尤其空腹时有低血糖症状者应用胰岛素时应注意监护，因其 
可能引起低血糖惊厥等严重反应 s 

此外，若芮区别病变部位是在 F 丘脑还是垂体.须进行刺激试验 

2. 血 GH 24小时分泌谱测定正常人生长激柰峰值4補逍为别很大,24小时的 （:H 分泌 
遺口了以比较准确地反映体内 GH 的分泌情况尤其是对 OHM) 患儿，其 （;H 分泌功能在药物刺 
激 i 式验「!为 iH^.fHK24 小时分泌〈足.曳晚盹 DJ 的 （;H ⑽減醜//沾繁琰.采 
血次数多，不易为患者接受. 

3. 胰岛素样生长因子 (IGF-1) 和 IGFBP-3 的测定 IGF-1 主要以蛋 h 结合的形式 UGFBPs) 

l¥/h f 血液循坏十，|!川|以 K,rMP-3 K) IGFBP-3 行运送和调节 K.I -I 的功能，其 

合成 111 受 GH4GF, 轴的调控，因此 1GF-1 和 IGFBP -3 都是检测轴功能的指标 .. 两#分 

■ ! ■ ■ .，； UI 七，: .. ：分泌，较少 I .彳夜波动，血液循坏屮的水 f 比较隐定 IlltVif IU-I 
ii ! 付的水 f '. IU *. 叫缓慢 mKi •:肖 存发 ft 期升离祕 Kihi 





有所减 少= 青春期女孩出现高峰的时间约早于男孩2年。 IGFBP-3 的水平波动与其相似，但 
变化较小，目前认为 IGF-1、IGFBP-3 可作为5岁至青春发育期前儿童生长激素缺乏症的筛查 
检测，但该指标有一定的局限性。正常人 IGF-1’ 和 IGFBP-3 水平受各种各样的因素影响，如性 
别、年龄、营养状态、性发育程度和甲状腺功能等，故必须建立不同性别和年龄组儿童的正常参 
考值范围= 

另外 ，IGF-1 测定还可监测 GH 治疗后的反应，并具有一定的鉴别诊断意义。如矮小儿童 
GH 激发'试验中 GH 峰值正常，而 IGF-1 低下，但在注射外源性 GH 后 ,IGF-1 升高，生长速率加快， 
提示患儿生长激素分子有变异;如 IGF-1 不升高，生长不加速，则提示可能系生长激素受体缺陷= 

4. 其他辅助检查 

(1) X线检查 ：常用 左手腕、掌、指骨正位片评定骨龄。生长激素缺乏症患儿骨龄常落后于 
实际年龄2岁或2岁以上， 

(2) MRI 检查 ：已确 诊为生长激素缺乏症的患儿，需行头颅 MRI 检査,以了解下丘脑-垂体 
有无器质性病变，尤其对检测肿瘤有重要意义。 

5. 其他内分泌检查生长激素缺乏症诊断一旦确立，应检查下丘脑-垂体轴的其他内分泌 
功能。根据临床表现可选择测定 TSH、T 4 S 促甲状腺素释放激素 (TRH) 刺激试验和促性腺激素 
释放激素 （GnRH) 刺激试验以判断下丘脑-垂体-甲状腺轴和性腺轴的功能。 

6. 染色体核型分析对矮身材具有体态异常的患儿应进行核型分析,尤其是女性矮小伴青 
春期发育延迟者,应常规行染色体分析，排除常见的染色体疾病，如 Turner 综合征、 Noonan 综合 
征等。 

[ 诊断和鉴别诊断】 

1. 诊断依据 :①句 称性身材矮小，身高落后于同年龄、同性别正常儿童生长曲线的第3百 
分位数以下（或低于平均数减两个标准差 _); ②生长缓慢，年生长速率 <5cm ; ③骨龄落后于实际年 
龄2岁以上;④两种药物激发试验结果均示 GH 峰值低下 （<10|Xg/L); ⑤智能正常;⑥排除其他影 
响生长的疾病。 

2. 鉴别诊断引起生长落后的原因很多，需与生长激素缺乏症鉴别的主 要有： 

(1) 家族性矮 身材: 父母身高均矮，小儿身高常在第3百分位数左右，但其年生长速率 >5cm ’ 
骨龄和年龄相称,智能和性发育正常。 

(2) 体质性生长及青春期 延迟： 多见于男孩。青春期开始发育的时间比正常儿童迟 3 ~ 5 年’ 
青春期前生长缓慢.骨龄也相应落后.但身高与骨龄一致，青春期发育后其最终身髙正常。父母 
一方往往有青春期发育延迟病史 c 

⑶特发性矮身材 （iriiopalhir short slaturp , ISS): 病因不明，出生时身长和体重 正常; 生长速率 
稍慢或正常，一般年生长速率 <5cm; 两项 GH 激发试验的 GH 峰值英 lO^g/L.IGF-l 浓度正営;骨 
龄正常或延迟 .. _显的慢性器质性疾病（肝、肾、心，肺、内分泌代谢病和骨骼发 
理和严重的情感障碍，无染色体异常： 

(4) 先天性卵巢发育不全综合征 （Tunw 综合征):女孩身材矮小时应考虑此病：本病的 〖Sr 未 
特 点为： 身材 矮小; 性腺发育不良；具有特殊的躯体特征，如颈短、颈蹼、时外翻、后发际低、乳距 
宽.色岽痣多等』典型的 Tum« .综合征与生长激索缺乏症不难区别,但嵌合型或等臂染色体所 
致者因症状不典®，需进行染色体核型分析以鉴别。 

d 大性甲状腺功能减 退症: 该症除有生长发育落后、骨龄明显落后外.还有特殊面容、基 
础代谢率低、智能低 F. 故不难 S 生长激*缺乏症区别 r； 1<叫显. B 借助 
A T, 降低 -TSH 升高等指标鉴别 .. 

⑹骨胳发疗》碍:各种#，软骨发禽不全等.均有待殊的和体态 . 珂选择进 ti 骨酱X线 
片检齊以鉴别 




(7) 其他内分泌代谢病引起的生长落后 :先天 性肾上腺皮质增生症、性皁熟、皮质醇增多症、 
黏多糖病、糖原贮积症等各有其特殊的临床表现，易于鉴别： 

【治疗】 

1. 生长激素基因重组人生长激索 （rhGH) 替代治疗己被广泛应用.㈡前大都采用 0.1U/ 
kg, 每晚临睡前皮下注射1次(或每周总剂蛰分6~7次注射）的方案促生 K 治疗心:持续至骨骺 
闭合为止。治疗时年龄越小，效果越好，以第I年效果最好,身高增长可达到每年 IO~I2rm 以上， 
以后生长速率可有下降= rhGH 治疗过程中可能出现甲状腺功能减退，故须进行监 切， 必要时加 
用左甲状腺素维持甲状腺功能正常 c 血清 IGF-1 和 IGFBP-3 水平检测可作为 rliGM 疗效和安全 
性评估的指标 ： 

应用 rhGH •冶疗的副作用较少，主要 有:① 注射局部红肿，与 rhGH 制剂纯度不够以及个沐 
反应有关，停药后吋 消失； ②少数患者注射后数州会产生抗体 lUj 促屮疗效尤朽影响;(3) 
暂时性视乳头水肿、颅内高压等，比较 少见; ④股骨头骺部滑出和坏死,位发生率甚低 - 

目前临床资料未显示 rhGH 治疗可增加肿瘤发生、复发的危险性或导致糖诚病的发生.但对 
恶性肿瘤及严重糖尿病患者建议不用 rhGH 治疗。 rhGH 治疗前应常规行头颅 MRI 检裔，以排 
除颅内肿瘤。在 rhGH 治疗前及治疗过程中均需定期进行空腹血褪、胰岛索水平的检査，必要时 
行 OGTT 试验，排除糖尿病及糖代谢异常。 

2. 同时伴有性腺轴功能障碍的生长激素缺乏症患儿骨龄达12岁吋可开始用性激尜治疗 = 
男性可注射长效庚酸睾配 25mg. 每月1次，每3个月增加 25mg, 商至每月 lOOmg; 女性可用炔雌 
醇 l~2|i«gAi， 或妊 马雌銅 (promarin), 自每■日 0.3mg 起酌情逐渐增加， M 时衝监测借龄> 


第三节中枢性尿崩症 

尿崩症 (diabetes imi'piti us ,m) 是由于患儿完全或部分丧失尿液浓缩功能，以多.饮、多尿、 
尿比重條为特点的临床综合征。造成尿崩症的原因很多.其_较多见的是由于抗利尿激素 
(antidiuretic hormone , ADH)( 又名精氨酸加压素， arginine vasopressin , A VP) 分泌或释放不足引起， 
称中枢性尿崩症。 

【病因】 

AVP 是由下丘脑视上核和室旁核神经细胞合成的一种9肽，其编码基因位于 20pl3 o A VP 
的分泌受很多因素的影响，其中最重要的是细胞外液的渗透压和血容量。位于下丘脑视上核 
和渴觉中枢附近的渗透压感受器同时控制着 AVP 的分泌和饮水行为。正常人血浆渗透压为 
280〜 290mmol/L， 波动范围为± 1.8%, AVP 基因结构异常、下氐脑及神经垂体发育缺陷，或下丘 
脑-神 经束- 神经垂体区域受到炎症、肿瘤、外伤、手术、自身免疫损伤等影响，均能产生中枢性 
尿崩症。可分为 三类： 

1. 特发性因下丘脑视 b 核或室旁核神经元发育不全或退行性病变所致：多数为散发，部 
分患儿与自身免疫反应有关。 

2. 器质性 ( 继发性）任何侵犯下丘脑、垂体柄或神经垂体的病变都可发生成崩症。 

(1) 肿 瘤:约 1/3以上患儿由颅内肿瘤所致，常见有颅咽管瘤、视神经胶质瘤、松果体瘤等。 

⑵ 损伤: 如颅脑外伤(特别是颅底骨折)、手术损伤(尤其是下丘脑或垂体部位手术)、产伤等。 

(3) 感染 :少数 患儿是由于颅内感染、弓形虫病和放线菌病等 所致： 

(4) 其 他:如 朗格汉斯细胞组织细胞增生症或 ft 血病细胞浸润等 

3. 家族性(遗传性）极少数是由于编码 AVP 的基因或编码运载蛋内II的基因突变所致， 
为常染色体显性或隐性遗传。如同时伴有糖尿病、视神经萎缩和耳聋者，即为 DIDMOD 综含征， 
是由于 4pl6 的 wfsl 基因多个核苷酸变异所致，又称 Wolfram 综含植： 



[_ 表額 

本病可发生于任何年龄，以烦渴、多饮、多尿为主要症状。饮水多(可 >3000mVm J ), 每日® 
量可达 4-10L, 甚至更多，尿比重低且固定。夜尿增多,可出现遗尿。婴幼儿烦渴时哭闹不安，不 
肯吃奶，饮水后安静 由于 喂水不足可发生便秘、低热、脱水甚至休克，严重脱水可致脑损伤及 
智能缺儿童由于烦渴、多饮、多尿可影响学习和睡眠，出现少汗、皮肤干燥苍白、精神不振、 
食欲低下，体重不增、生长缓慢等症状 3 如充分饮水,一般情况正常，无明显体征= 

[ 实验室检查】 

1. 尿液检查每日尿 最可达 4~10L, 色淡，尿比重低于1.005,尿渗透压可 <200mmol/L, 尿 
蛋内 、K 糖及有形成分均为阴性。 

2. 血生化检查血钠、钾、钙、镁、等一般正常，肌酐、尿素氮正常，血渗透压正常或偏 
高。尤条件查血浆渗透压者可用公式推算:渗透压=2 X (血钠+血钾）+血糖+血尿素氮，计算 
单位均用 mmol/Lc 

3. 禁水试验旨在观察患儿在细胞外液渗透压增高时浓缩尿液的能力。患儿自试验前一 
天晚上 7 -8时开始禁食，直至试验结朿。试验当日晨8时开始禁饮，先排空膀胱，测定体重、采 
血测血钠及渗 透压; 然后每小时排尿1次,测尿量、尿渗透压(或尿比重)和体重.直至相邻2次 
尿渗透压之差连续2次 <30mmol/L, 或体重下降达5%,或尿渗透压 3=800mmol/L, 即再次采血测 
渗透压.血钠结果:正常儿童禁饮后不出现脱水症状,每小时尿量逐渐减少，尿比重逐渐上升， 
尿渗透压可 >fi00mm o l/L, 而血钠、血渗透压均正常。尿崩症患者持续排出低渗尿，血清钠和血渗 
透压分别上升超过 145mmol/L 和 295mmol/L, 体重下降3%~5%。试验过程中必须严密观察，如 
患 J L 烦渴加重并.出现严重脱水症状需终止试验并给予饮水。 

4. 加压素试验禁水试验结束后,皮下注射垂惮后叶素 5U (或精氨酸加压素 O.lU/kg), 然 
后两小 时内多 次留尿，测定渗逶压 a 如尿渗透压上升峰值超过给药前的50%,刺为完全性 中枢. 
性尿 崩症; 在 9%~50% 者为部分性尿崩症;肾性尿崩症小于9%。 

5. 血浆 AVP 测定血浆 AVP 水平对于中枢性尿崩症的诊断意义不大，但血浆 AVI ■结合 
禁水试验有助于部分性中枢性尿崩症和肾性尿崩症的鉴别诊断。中枢性尿崩症血浆 AVP 浓度 
低于 正常； 肾性尿崩症血浆 AVP 基础状态可测出,禁饮后明显升高而尿液不能浓缩。精神性多 
饮 AVP 分泌能力正常，但病程久、病情严重者，由于长期低渗状态, AVP 的分泌可受到抑制。 

6. 影像学检查选择性进行头颅X线平片、 CT 或 MRI 检查.以排除颅内肿瘤，明确病因， 
指导治疗。 

【诊断和鉴别诊断】 

中枢性尿崩症需与其他原因引起的多饮、多尿相 鉴别： 

1- 高渗性利尿如糖尿病、肾小管酸中毒等，根据血糖、尿比重、尿渗透压及其他临床表现 
即可鉴别。 

2. 高钙血症见于维生素 D 中*、甲状旁腺功能亢进症等。 

3. 低钾血症见于原发性醛固酮增多症、慢性腹泻、 Bamer 综合征等。 

4. 继发性肾性多尿慢性肾炎、慢性肾盂肾炎等导致慢性肾功能减退时。 

5. 原发性肾性尿崩症为X连锁或常染色体显性遗传性疾病，是由于肾小管上皮细胞对 
AVP 无 .®. 应所致。发病年龄和症状轻重差异较大，重者生后不久即出现症状，可有多尿、脱水、 
体重不增、生长障碍、发热，末梢循环衰竭，甚至中枢神经系统症状。轻者发病较晚.当患儿禁饮 
时，可出现高热、末梢循环衰竭、体重迅速下降等症状。禁水、加压素试验均不能提高尿渗透压 

6. 精神性多饮又称精神性烦渴。常有精神因素存在，由于某些原因引起多饮后导致多尿， 
多为渐进性起病，多饮多尿症状逐渐加重，但夜间饮水较少，且有时症状出现缓解。患几血钠、 
血渗透压均处于正常低限。由于患儿分泌 AVP 的能力正常，故禁水试验较加压素试验更能使 




【治疗】 

1. 病因治疗对有原发病的患儿必须针对病因治疗。肿瘤可手术切除 = 特发性中枢性尿 
崩症，应检查有无垂体其他激素缺乏情况。渴感正常的患儿应充分饮水，但若有脱水、高钠血症 
时应缓慢给水，以免造成脑水肿。 

2. 药物治疗 

(1) 鞣酸加 压素： 即长效尿崩停，为混悬液，用前需稍加温并摇匀，再进行深部肌内注射，开 
始注射剂量为 0.1-0.2ml, 作用可维持3~7天，须待多饮多尿症状出现时再给药，并根据疗效调整 
剂量。用药期间应注意控制患儿的饮水量，以免发生水中毒= 

© 1- 脱氨 -8-D- 精氨酸加压素 （DDAVP): 为合成的 AVP 类似物 e ①喷 鼻剂： 含 fi lOOjig/ 
ml, 用量 0.05-0.15mlAJ, 每日1~2次鼻腔滴人，用前需清洁舁腔,症状复现时再给下次用药。②口 
服 片剂: 醋酸去氨加压素（弥凝, minirin), 每次50-100问,每日1~2 次。 DDAVP 的副作用很小， 
偶有引起头痛或腹部不适者。 

(3) 其他药 物:① 噻嗪类利尿剂 •.一 般用氢氯噻嗪(双氢克尿噻)，每日 3~4mg/kg, 分3次服用。 
②氯磺 丙脲: 增强肾脏髓质腺苷环化酶对 AVP 的反应，每日1 50mg/m 2 ，一次口服。③氣贝 丁酯： 
增加 AVP 的分泌或加强 AVP 的作用。每日 15-25mg/kg, 分次口服。副作用为胃肠道反应、肝 
功能损害等。④卡马 西平: 具有使 AVP 释放的作用，每日 10-15mg/kg = 上述药物临床已较少 
应用。 


第四节性早熟 

性早熟 （sexual precocity, 或称 precocious puberty) 是指女孩在 8 岁、男孩在9岁以前呈现第 
二性征。近年研究显示儿童青春发育时间有提前趋势，但国际上目前仍多沿用以往的标准^ 

【下丘脑-垂体-性腺轴功能】 

人体生殖系统的发育和功能维持受下丘脑-垂体-性腺轴 （HPG) 的控制。下丘脑以脉冲 
形式分泌促性腺激素释放激素 （gonadotropin releasing hormone, GnRH) 刺激腺垂体分泌促性腺 
激素 （gonadotropin hormone,Gn), 即黄体生成素 (luteinizing hormone, LH) 和卵泡刺激素 （follicle 
stimulating hormone,FSH), 促进卵巢和睾丸发育，并分泌雌二醇和 睾酮。 下丘脑的这种 GnRH 脉 
冲分泌在新生儿期即已存在，但由于受到中枢神经系统的控制以及对性激素的负反馈甚为敏 
感, GnRH 的分泌量 甚少： 在整个儿童期，血清 LH 及 FSH 均较低下 .FSH 的水平梢高于 LH. 女 
孩尤为明显，待至 p 岁左右进人青春期后, F 丘脑对性激素负反馈作用的敏感度 K 降 
的分泌脉冲数和分泌 峰值 在睡眠时逐渐增加, LH 和 FSH 的分泌脉冲 峰也随 之在晚间增高，特别 
是 I-H 分泌的 h 升高于 FSH. 这种现象逐新扩展为企 H 持续性.使.性腺和性器官得以进一步发 
育.青春期于是开始。 

【正常罱春发育】 

青春期是指从第二性征开始发育到完全成熟这一时段.青春期开始的年龄取决于 F 丘脑- 
障轴功能后动的迟早，通常女孩在 10-12 岁时开始，男孩 M 在 12-14 岁时开始,较女孩 
迟2 年：青# 期性发育遵循一定的规律.女孩青春期 发育颉序为: 乳房发 f. 阴毛.外生殖器的 
改变，经来潮，腋毛：整个过程约 S 1.5-6 年，平均4年-_在乳房开始发 H_ 年身高会急骤 
増 K 男孩性发育则首先表现为睾丸容积增大（睾丸容积超过 3ml 时即 标忐着 f 春期 j|: 始.达 
n 6ml VI 即可有遗精现象)，继之阴茎增长、增粗，出现阴毛、腋毛生长及声音低沉、胡须等成 

年男叶沐&特 te, 整1、过程耑5年以上在第二性征出现时.身高和体»:增速性发育'过 



【病因和分类】 

性早熟按下丘脑-垂体-性腺轴 (HPG) 功能是否提前发动分为中枢性性早熟 (central 
precocious puberty，CPP 或 GnRH 依赖性、真性、完全性）和外周性性早熟 (peripheral precocious 
puberty,PPP 或非 GnRH 依赖性、假性）两类。 

不完全14性早熟(或部分性、变异型青春发育）为性早熟的变异，包括单纯性乳房早发育 
(premature thelarche)、 单纯性阴毛早现 (premature pubarche) 和单纯性早初潮 (premature menarche) 等。 

1 . 中枢性性早熟 （central precocious puberty, CPP) 亦称真性性早熟，由于下丘脑-垂体 - 
性腺轴功能过早启动, GnRH 脉冲分泌增强,患儿除有第二性征的发育外,还有卵巢或睾丸的发 
育。性发育的过程和正常青春期发育的顺序一致,只是年龄提前。 

(1) 特发性性早熟 （idiopathic precocious puberty): 又称体质性性早熟,是由于下丘脑对性激 
素负反馈的敏感性下降、促性腺激素释放激素过早增加分泌所致。女性多见，约占女孩 CPP 的 
80%以上。 

(2) 继发性性早熟 :多见 于中枢神经系统异常，包 括:① 肿瘤或占位性 病变: 下丘脑错构瘤、 
迤肿 、肉 芽肿; ②中枢神经系统 感染; ③获得性损伤 :外伤 、术后、放疗或 化疗; ④先天发育异常： 
脑积水、视中隔发育不全等。 

(3) 其他 疾病: 少数未经治疗的原发性甲状腺功能减退症患者可出现中枢性性早熟。 

2. 外周性性早熟 （peripheral precocious puberty) 亦称假性性早熟。是非受控于下 丘脑 - 垂 
体-•性腺轴功能的性早熟,有第二性征发育和性激素水平升髙,但下丘脑-垂体-性腺轴不成熟， 
无性腺的发育。 

(1) •性腺 肿瘤： 卵巢颗粒-泡膜细胞瘤、黄体瘤、睾丸间质细胞瘤、畸胎瘤等。 

(2) 肾上腺 疾病： 肾上腺肿瘤、先天性肾上腺皮质增生症等。 

(3) 外 源性: 如含雌激素的药物、食物、化妆品等。 

(4) 其他疾病：如 McCune-Albright 综合征。 

3. 部分性性早熟单纯性乳房早发育、单纯性阴毛早现、单纯性早初潮等。 

[ 临床表现】 

性早熟以女孩多见,女孩发生特发性性早熟约为男孩的 9 倍;而男孩性早熟患者中枢神经 






系统异常(如肿瘤）的发生率较高。 

中枢性性早熟的临床特征是提前出现的性征发育，与正常青春期发育程序相似，但临床表 
现差异较大。在青春期前的各个年龄组都可以发病，症状发展快慢不一，有些可在性发育至一 
定程度后停顿一段时间再发育,亦有的症状消退后再发育。在性发育的过程中，男孩和女孩皆 
有身高和体重过快的增长和骨骼成熟加速。早期患儿身高较同龄儿童高，但由于骨骼的过快增 
长，可使骨骺融合过早，成年后的身材反而较矮小。在青春期成熟后，患儿除身高矮于一般群体 
夕卜，其余均正常。 

外周性性早熟的性发育过程与上述规律迥异。男孩性早熟应注意睾丸的大小，舉丸容积增 
大提示中枢性性 早熟; 如果睾丸未见增大，但男性化进行性发展,则提示外周性性早熟,其雄性 
激素可能来自肾上腺。 

颅内肿瘤所致的性早熟患儿在病程早期常仅有性早熟表现，后期始见颅压增高、视野缺损 
等定位征象，需加以瞥惕。 

【实验室检查】 

1 • GnRH 刺激试验特发性性早熟患儿血浆 FSH 、 LH 基础值可能正常，需借助 GnRH 刺 
激试验 [ 亦称黄体生成素释放激素 (LHRH) 刺激试验]诊断。一般采用静脉注射 GnRH, 按2.5%/ 
kg (最大剂量100问)，于注射前(基础值)和注射后30分钟、60分钟、90分钟及120分钟分别采 
血测定血清 LH 和 FSH。 当 LH 峰值 >12U/L (女)，或 >25U/L (男）（放免方 法); LH 峰值 >5U/L (免 
疫化学发光法)或 LH/FSH 峰值 >0.6 〜1.0,可以认为其性腺轴功能已经启动 c 

2. 骨龄测定据左手和腕部X线片评定骨龄，判断骨骼发育是否超前。性早熟患儿一般 
骨龄超过实际年龄。 

3. B 超检查盆腔 B 超检查女孩卵巢、子宫的发育 情况; 男孩注意睾丸、肾上腺皮质等部 
位。若盆腔 B 超显示卵巢内可见4个以上直径為 4imn 的卵泡，则提示青春期 发育; 若发现单个 
直径 >9mm 的卵泡，则多为 囊肿; 若卵巢不大而子宫长度 >3.5cm 并见内膜增厚，则多为外源性 
雌激素作用。 

4. CT 或 MRI 检查对怀疑颅内肿瘤或肾上腺疾病所致者，应进行头颅 MRI 或腹部 CT 
检查。 

5. 其他检查根据患儿的临床表现可进一步选择其他检查，如怀疑甲状腺功能减退，可测 
定 T 3 、T 4 、TSH; 性腺肿瘤患儿的睾酮和雌二醇浓度 增高; 先天性肾上腺皮质增生症患儿的血17_ 
羟孕酮 （17-OHP)、ACTH 和脱氢表雄酮 (DHEA)、 雄烯二酮 （An) 明显增高。 

【诊断和鉴别诊断】 

性早熟的诊断包括3个步骤，首先要确定是否为性 早熟; 其次是判断性早熟属于中枢性或 
外 周性; 第三是寻找病因^特发性性早熟的诊断过程主要是排除其他原因所致的性早熟，特别 
是与中枢神经系统、肾上腺、性腺、肝脏的肿瘤鉴别。女孩特发性性早熟要注意与以下疾病 鉴别： 

1. 单纯乳房早发育 是女孩不完全性性早熟的表现。起病年龄小，常 <2岁，乳腺仅轻度发 
育，且常呈现周期性变化。这类患儿不伴有生长加速和骨骼发育提前，不伴有阴道出血。血清 
雌二醇和 FSH 基础值常轻度增高， GnRH 刺激试验中 FSH 峰值明显增高。由于部分患者可逐步 
演变为真性性早熟，故对此类患儿应注意追踪检查。 

2. 外周性性早熟多见于误服含雌激素的药物、食物或接触含雌激素的化妆品。女孩常有 
不规则阴道出血，且与乳房发育不相称，乳头、乳晕着色加深。女孩单纯出现阴道出血时，应注 
意排除阴道感染、异物或肿瘤等。对男孩出现性发育征象而睾丸容积仍与其年龄相称者，应考 
虑先天性肾上腺皮质增生症、肾上腺肿瘤。单侧睾丸增大者需除外性腺肿瘤。 

3. McCune-Albright 综合征多见于女性，是由于基因缺陷所致患儿除性早熟征象外， 
尚伴有皮肤咖啡色素斑和骨纤维发育不良，偶见卵巢囊肿。少数患儿町能同时伴有甲状腺功能 



亢进或库欣综合征 》 其性发育过程与特发性性早熟不同，常先有阴道流血:而后才有乳房发育 
等其他性征出现。 

4. 原发性甲状腺功能减退伴性早熟仅见于少数未经治疗的原发性甲状腺功能减退。多 
见于女孩，其发病机制可能和下丘脑-垂体-性腺轴调节紊乱有关。甲状腺功能减退时，下丘脑 
分泌 TRH 增力卩，由于分泌 TSH 的细胞与分泌催乳素 (PRL)、LH、FSH 的细胞具有同源性， TRH 不 
仅促进垂体分泌 TSH 增多，同时也促进 PRL 和 LH、FSH 分泌。临床除甲状腺功能减退的症状外. 
可同时出现性早熟的表现，如女孩出现乳房增大、泌乳和阴道流血等。由于 TRH 不影响肾上腺 
皮质功能，故患儿不出现或极少出现阴毛或腋毛发育。给予甲状腺素替代治疗,使甲状腺功能 
减退症状缓解或控制后，性早熟症状也随即消失。 

【治疗】 

本病的治疗依病因而定。中枢性性早熟的治疗目的 :①抑 制或减慢性发育进程，避免女孩 
过早月经 初潮； ②抑制骨骼成熟，改善成人期最终 身高; ③预防与性早熟可能相关的社会心理 
问题。 

1. 病因治疗肿瘤引起者应手术切除或进行化疗、放 疗； 甲状腺功能减退所致者予甲状腺 
制剂纠正甲状腺 功能; 先天性肾上腺皮质增生症患者可采用肾上腺皮质激素治疗。 

2. 药物治疗目前国内外对中枢性性早熟的治疗主要采用促性腺激素释放激素类似物 
(GnRHa) 0 天然的 GnRH 为10肤，目前常用的几种 GnRHa 都是将分子中第6个氨基酸，即甘氨 
酸置换成 D- 色氨酸、 .D- 丝氨酸、 D- 组氨酸或 D- 亮氨酸而成的长效合成激素。其作用是通过受 
体下降调节抑制垂体-性腺轴，使 LH、FSH 和性腺激素分泌减少，从而控制性发育，延迟骨骼成 
熟，最终改善成人期身高。 

目前应用的缓释剂主要有曲普瑞林 (triptorelin) 和亮丙瑞林 (leuprorelin), 前者为天然 GnRH 
10肽的第6位氨基酸 L- 甘氨酸被 D- 色氨酸替代，后者则被 D- 亮氨酸替代。 

国内推荐剂量 :每次 80-lOOtJig/kg, 或通常应用每次 3.75mg, 每4周肌内注射1次。目前建 
议 GnRHa 应用至患者骨龄达 11.5 ( 女） -12.5 岁（男)。近年对开始 GnRHa 治疗较晚或其预测成 
年期身高显著低于其遗传靶身高者，或在应用 GnRHa 后生长速率明显减慢者，可同时应用重组 
人生长激素以改善终身高,效果尚需大样本临床 it 证。 

GnRHa 治疗特发性性早熟常见的副作用主要为注射部位局部反应，如红斑、硬化、水痕、无 
菌性水肿以及首次应用可能出现阴道分泌物增多或阴道出血等。 

第五节先天性甲状腺功能减退症 

先天性甲状腺功能减退症 （congenital hypothyroidism), 是由于甲状腺激素合成不足或其受体 
缺陷所致的一种疾病。 

按病变涉及的位置可 分为: ①原发性甲状腺功能减退症，是由于甲状腺本身疾病所致;②继 
发性甲状腺功能减退症,其病变位于垂体或下丘脑,又称为中枢性甲状腺功能减退症,多数与其 
他下丘脑-垂体轴功能缺陷同时存在。 

根据病因可分为 :①散发性: 系先天性甲状腺发育不良、异位或甲状腺激素合成途径中酶缺 
陷所致，发生率约为1/7000 ^②地方性:多见于甲状腺肿流行的山区，是由于该地区水、土和食物 
中缺乏碘所致。随着我国碘化食盐的广泛应用,其发病率明显下降。 

[ 甲状腺激素生理和病理生理】 

1. 甲状腺激素的合成甲状腺的主要功能是合成甲状腺素 （thyroxine,T 4 ) 和三碘甲腺原氨 
酸 （triimfcthynmine.T,)。 血液循环中的无机碘被摄取到甲状腺滤泡上皮细胞内,经过甲状腺过 
氧化物酶的作用氧化为活性碘，再与酪氨酸结合成单碘酪氨酸 （MIT) 和双碘酪氨酸 (DIT), 两者 



再分别偶联生成 T 3 和 T 4 。 这些合成步骤均在甲状腺滤泡上皮细胞合成的甲状腺球蛋白 （TG) 分 
子上进行 

2. 甲状腺素的释放甲状腺滤泡上皮细胞通过摄粒作用将 TG 形成的胶质小滴摄人胞内， 
由溶酶体吞噬后将 TG 水解,释放出 T 3 和 T 4 。 

3. 甲状腺素合成和释放的调节甲状腺素的合成和释放受下丘脑分泌的促甲状腺激素释 
放激素 (TRH) 和垂体分泌的促甲状腺激素 (TSH) 的调节。下丘脑产生 TRH, 刺激腺垂体,产生 
TSH,TSH 再刺激甲状腺分泌 T,、T,。 血清 T 4 则可通过负反馈作用降低垂体对 TRH 的反应性、 
减少 TSH 的分泌。 T 3 、T 4 释放人血液循环后，约70%与甲状腺素结合蛋白 （TBG) 相结合，少量 
与前白蛋白和白蛋白结合，仅0.03%的 T 4 和0.3%的 T 3 为游离状态 c 正常情况下, T 4 的分泌率 
较 T 3 高8~10倍, T 3 的代谢活性为 T, 的 3-4 倍,机体所需的 T_, 约80%在周围组织由 T 4 转化而成， 
TSH 亦促进这一过程。 

4. 甲状腺素的主要作用 

(1) 产热: 甲状腺素能加速体内细胞氧化反应的速度，从而释放热能。 

(2) 促进生长发育及组织分 化：甲 状腺素促进细胞组织的生长发育和 成熟; 促进钙、磷在骨 
质中的合成代谢和骨、软骨的生长。 

(3) 对代谢的影响:促进蛋白质合成，增加酶的 活力; 促进糖的吸收、糖原分解和组织对糖的 
利用; 促进脂肪分解和利用。 

(4) 对中枢神经系统的影响：甲状腺素对神经系统的发育及功能调节十分重要。特别在胎 
儿期和婴儿期，甲状腺素不足会严重影响脑的发育、分化和成熟，且不可逆转。 

(5) 对维生素代谢的作 用：甲 状腺素参与各种代谢，使维生素 B,、 维生素 B 2 、 维生素 B 3 、维生 
素 C 的需要量增加。同时，促进胡萝卜素转变成维生素 A 及维生素 A 生成视黄醇。 

(6) 对消化系统的影响：甲状腺素分泌过多时，食欲亢进、肠螺动増加、大便次数多，.但性拔 
正常。分泌不足时，常有食欲不振、腹胀、便秘等。 

⑺対肌肉的影响：甲状腺素过多时，常可出现肌肉神经应激性增高，出现震颤。 

(8) 对血液循环系统的影 响：甲 状腺素能增强 U -肾上腺素能受体对儿茶酚胺的敏感性，故 
甲状腺功能亢进症患者出现心跳加速、心排血量增加等。 

【病因】 

1. 散发性先天性甲状腺功能减退症 (sporadic congenital hypothyroidism) 

(1) 甲状腺不发育、发育不全或异位 :是造 成先天性甲状腺功能减退症最主要的原因，约占 
90% = 多见于女孩，女 ：男为 2 : U 其中1/3的病例为甲状腺完全缺如，其余为发育不全或甲状 
腺在下移过程中停留在其他部位形成异位甲状腺，部分或完全丧失其功能。造成甲状腺发育异 
常的原因尚未阐明，可能与遗传素质、免疫介导机制有关。 

⑵甲状腺激素 （thyroid hmwme) 合成 障碍: 是导致先天性甲状腺功能减退的第2位常见原 
因。多见于甲状腺激素合成和分泌过程中酶(过氧化物酶.偶联酶、脱碘酶及甲状球蛋白合成酶 
等）的缺陷，造成甲状腺素不足。多为常染色体隐性遗传性疾病。 

(3) TSH, TRH 缺乏: 亦称下丘脑-垂体性甲状腺功能减退症或中枢性甲状腺功能减 退症。 
是因垂体分泌 tsii KtffifidWI 起，常见于特发性垂体功能低下或下丘脑、垂体发育缺陷，其中因 
TRH 不足所致者较多见。 TSH 单一缺乏者甚为少见，常与 GH、 催乳素 （PRL)、 黄体生成素 （LH) 
等其他垂体激素缺乏并存，是由位于 3 P U 的 Pit-1 基因突变所引起，临床上称为多种垂体激素 
缺乏症 （MPHD)。 

(4) 甲状腺或靶器官反应 低下: 前者是由于甲状腺组织细胞膜上的 GSa 蛋白缺陷，使 MMP 
生成障碍而对 TSH 无 反应; 后者是末梢组织 (3- 甲状腺受体缺陷,从而对 T, 、 T 4 不反应。均为罕 
见病。 




(5) 母亲 因素: 母亲服用抗甲状腺药物或母亲患自身免疫性疾病，存在抗 TSH 受体抗体，均 
可通过胎盘而影响胎儿，导致甲状腺功能减退症，亦称暂时性甲状腺功能减退症，通常在 3 个月 
后好转。 

2. 地方性先天性甲状腺功能减退症 （endemic congenital hypothyroidism) 多因孕妇饮食缺 
碘，致使胎儿在胚胎期即因碘缺乏而导致甲状腺功能减退症。 

【临床表现】 

患者症状出现的早晚及轻重程度与残留甲状腺组织的多少及甲状腺功能减退的程度有关。 
先天性无¥状腺或酶缺陷患儿在婴儿早期即可出现症状，甲状腺发育不良者常在生后 3 〜 6 个月 
时出现症状，亦偶有在数年之后始出现症状者。患儿的主要临床特征包括智能落后、生长发育 
迟缓和生理功能低下。 

1. 新生儿期患儿常为过期产，出生体重常大于第90百分位数，身长和头围可正常，前、 
后 囟大； 胎便排出延迟，生后常有腹胀、便秘、胳疵，易被误诊为先天性巨结肠;生理性黄疸期延 
长；患儿常处于睡眠状态，对外界反应低下，肌张力低、吮奶差、呼吸慢、哭声低且少、体温低(常 
<35^ ) 、四肢冷、末梢循环差，皮肤出现斑纹或有硬肿现象等。以上症状和体征均无特异性，极 
易被误诊为其他疾病。 

2. 典型症状多数先天性甲状腺功能减退症患儿常在出生半年后出现典型症状。 

( 1 ) 特殊面容和 体态: 头大、颈短、皮肤粗糙、面色苍黄，毛发稀疏、无光泽，面部黏液水肿、眼 
睑水肿、眼距宽、鼻梁低平、唇厚，舌大而宽厚、常伸出口外。患儿身材矮小，躯干长而四肢短小， 
上部量/下部量>1.5,腹部膨隆，常有脐疝。 

(2) 神经系统 症状: 智能发育低下，表情呆板、淡漠，神经反射 迟钝; 运动发育障碍，如翻身、 
坐、立、走的时间均延迟。 

(3) 生理功能低下的 表现: 精神差、安静少动、对周围事物反应少、嗜睡、食欲不振、声音低 
哑、体温低而怕冷,脉搏、呼吸缓慢，心音低钝、肌张力低、肠蠕动慢、腹胀、便秘。可伴心包积液’ 
心电图呈低电压、 PR 间期延长、 T 波平坦等改变。 

3. 地方性甲状腺功能减退症因在胎儿期缺乏碘而不能合成足量甲状腺激素，影响中枢神 
经系统发育。临床表现为两种不同的类型，但可相互交叉重叠： 

(1) “神经性”综 合征: 主要表现为共济失调、痉挛性瘫痪、聋哑、智能低下，但身材正常，甲状 
腺功能正常或轻度减低。 

(2) “黏液水肿性，，综合征 :临床 上有显著的生长发育和性发育落后、智能低下、黏液性水肿 
等。血清 T 4 降低 、TSH 增高。约25%的患儿有甲状腺肿大。 

4. TSH 和 TRH 分泌不足患儿常保留部分甲状腺激素分泌功能，因此临床症状较轻，但 
常有其他垂体激素缺乏的症状，如低血糖 (ACTH 缺乏)、小阴茎 (Gn 缺乏)、尿崩症 (AVP 缺乏)等。 

[ 实验室检查] 

由于先天性甲状腺功能减退症发病率高,在生命早期对神经系.统功能损害严重，且其治疗 
容易、疗效佳，因此早期诊断、早期治疗至关重要。 

1. 新生儿筛查我国1995年6月颁布的“母婴保健法”已将本病列入新生儿筛查的 
疾病之一。目前多采用出生后2~3天的新生儿干血滴纸片检测 TSH 浓度作为初筛，结果大于 
15〜 20mU/L (须根据所筛查实验室阳性切割值决定)时，再检测血清 T 4 、TSH 确诊。该法采集标本 
简便，故为患儿早期确诊、避免神经精神发育严重缺陷、减轻家庭和社会负担的重要防治措施。 

但该方法只能检出原发性甲状腺功能减退症和高 TSH 血症，无法检出中枢性甲状腺功能减退 
症以及 TSH 延迟升高的患儿等。因此，筛查阴性的病例如有可疑症状，仍应采血检测甲状腺功能。 

为防止新生儿筛查假阴性，低或极低出生体重儿可在生后2~4周或体重超过 2500g 时重新 
采血测定甲状腺功能。 



2. 血清 T 4 、T 3 、TSH 测定任何新生儿筛查结果可疑或临床可疑的小儿都应检测血清 T 4 、 
TSH 浓度，如 T 4 降低、 TSH 明显升高即可确诊。血清 T, 浓度可降低或正常 = 

3. TRH 刺激试验若血清 T 4 、TSH 均低，则疑 TRH.TSH 分泌不足，可进一步做 TRH 刺激 
试 验:静 脉注射 TRH 7|xg/kg， 正常者在注射 20-30 分钟内出现 TSH 峰值 .90 分钟后回至基础值。 
若未出现高峰，应考虑垂体 病变; 若 TSH 峰值甚高或出现时间延长,则提示下丘脑病变。随着超 
敏感的第三代增强化学发光法 TSH 检测技术的应用 ，一 般不需再进行 TRH 刺激试验。 

4. X线检查患儿骨龄常明显落后于实际年龄。 

5. 核素检查采用静脉注射 ""Tc 后以单光子发射计算机体层摄影术 （SPECT) 检测患儿甲 
状腺发育情况及甲状腺的大小、形状和位置。 

【诊断和鉴别诊断】 

根据典型的临床症状和甲状腺功能测定，诊断不甚困难。但在新生儿期不易确诊,应对新 
生儿进行群体筛查。年长儿应与下列疾病 鉴别： 

1. 先天性巨结肠患儿出生后即开始便秘、腹胀，并常有脐疝，但其面容、精神反应及哭声 
等均正常,钡灌肠可见结肠痉挛段与扩张段。 

2. 唐氏综合征又称21三体综合征。患儿智能及动作发育落后，但有特殊面 容:眼 距宽、 
外眼眦上斜、鼻梁低、舌伸出口外，皮肤及毛发正常，无黏液性水肿,且常伴有其他先天性畸形。 
染色体核型分析可鉴别。 

3. 佝偻病患儿有动作发育迟缓、生长落后等表现。但智能正常，皮肤正常,有佝偻病的体 
征，血生化和X线片可鉴别。 

4. 骨骼发育障碍性疾病如骨软骨发育不良、黏多糖病等，都有生长迟缓症状，骨骼X线 
片和尿中代谢物检查可资鉴别。 

[治疗] 

本病应早期确诊，尽早治疗,以避免对脑发育的损害。■诊断确立，应终身服用甲状腺制 
剂，不能中断。饮食中应富含蛋白质、维生素及矿物质。 

常用甲状腺制剂有两 种:① L- 甲状腺 素钠: 每片 lOOpg 或 50M_g ，含 T 4 ，半衰期为1周，因 T 4 
浓度每日仅有小量变动，血清浓度较稳定，故每日服1次即可。一般起始剂量为每日 8~9^g/kg, 
大剂量为每天 10~15jLg/kg。 替代治疗参考剂量见表口-3。②甲状腺片：每片 40mg, 是从动物甲 
状腺组织中提取，含 T 3 、T 4 ，若长期服用，可使血清 T 3 升高,该制剂临床上已基本不用。 


表 17-3 甲状腺素替代治疔参考剂量 


年龄 

Mg/d 

ng/(kg-d) 

年龄 

Mg/d 

Mg/(kg.d) 

0~6个月 

25-50 

8~10 

6~12岁 

100-150 

4~5 

6~12个月 

50-100 

5~8 

12岁到成人 

100-200 

2~3 

1~5岁 

75-100 

5~6 





用药量应根据甲状腺功能及临床表现进行适当调整，应 使:① TSH 浓度正常，血 T 4 正常或 
偏高值,以备部分 T 4 转变成 T 3 。 新生儿甲状腺功能减退症应在开始治疗2~4周内使血清 T 4 水 
平上升至正常高限,6~9周内使血清 TSH 水平降至正常范围。②临床表现 :大便 次数及性状正 
常,食欲好转,腹胀消失,心率维持在正常范围,智能及体格发育改善。药物过量可出现烦躁、多 
汗、消瘦.腹痛、腹泻.发热等。因此，在治疗过程中应注意随访，治疗开始时每2周随访1 次; 血 
清 TSH 和 T 4 正常后，每3个月1 次; 服药1 ~2年后，每6个月1次。在随访过程中根据血清 T, 、 
TSH 水平及时调整剂量,并注意监测智能和体格发育情况。 

对于 TSH 大于 lOmWL, 而 T 4 正常的髙 TSH 血症，复查 TSH 仍然持续增 高者应 予治疗， L- 




【预后】 

新生儿筛査阳性者确诊后应立即开始正规治疗，预后良好 c 如果出生后3个月内开始治疗， 
预后尚可.智能绝大多数可达到 正常; 如果未能及早诊断而在6个月后才开始治疗，虽然给予甲 
状腺索可以改善生长状况,但是智能仍会受到严重损害。 

第六节先天性肾上腺皮质增生症 


先天性肾上腺皮质增生症 (congenital adrenal hypoplasia , CAH) 是一组由于肾上腺皮质激 
素合成途径中酶缺陷弓I起的疾病.属常染色体隐性遗传性疾病,新生儿中的发病率为1/20 000- 
1/16 000。 

【病因和病理生理】 

肾上腺皮质由球状带、束状带、网状带组 成:① 球状带 :位于 最外层，约占皮质的5%-10%, 
是盐皮质激素-醛固酮的唯一 来源; ②束状带 : 位于中间层,是最大的皮质带，约占75%,是皮质 
醇和少量盐皮质激素（去氧皮质酮、去氧皮质醇、皮质酮）的合成 场所; ③网状带 :位于 最内层，主 
要合成肾上腺雄激素和少 S 雌激素。正常肾上腺以胆固醇为原料合成糖皮质激素、盐皮质激素、 
性激素（雄、雌激素和孕激索 )3 类主要激素，其过程极为复杂。图 17-1 为简化的合成途径，其 
每一步骤都需经特殊的酶催化.有些酶是合成这3类激素或其中两类激素的过程中所共同需要 
的。类固醇生成急性调节蛋白 (steroidogenic acute regulatory protein,StAR) 是类固醇激素合成过 
程中的重要调节因子，具有高度的组织特异性，其作用是将胆固醇从线粒体外膜转运到内膜，此 
过程是类固醇激素合成的限速步骤， StAR 基因突变导致先天性肾上腺皮质脂质增生。表 
概括了类固醇激素合成所需的酶.其中除 3P- @类固醇脱氢酶 (3P-HSD) 外,均为细胞色素 P450 
(cytochrome P450) 蛋白超家族成员。肾上腺合成皮质醇受垂体分泌的 ACTH 的调控。先天性肾 
上月泉皮质增生症时，由于上述激素合成过程中有不同部位的酶缺陷，致使糖皮质激素、盐皮质激 
素合成不足，而在缺陷部位以前的各种中间产物在体内堆积。由于血皮质醇水平降低,其负反 
馈作用消除，致使腺垂体 ACTH 分泌增多,刺激肾上腺皮质增生，并使雄激素和一些中间代谢产 
物增多。由于醛固 酮合成 和分泌在常见类型的 CAH 中亦大多同时受到影响，故常导致血浆肾 


P450C11AS 

P450C21 P450cll P 

-^ 11去氧皮质酮-皮 J 



P450cllAS P450cllAS 


图 17-1 类固醇激素生物合成途径 


①类固醇生成急性调节蛋白 （StAR); ② P450 S( t : 胆固醇侧链裂解酶 (CYP11A); ③ 3p -羟类固醇脱氢酶 
(3(3-HSD); ® 17-ot 羟化酶 （CYP17); ⑤ 17,20-碳裂解酶 (CYP17); ⑥ 21- 羟化酶 (CYP21); ⑦ UP- 羟化酶 
(CYP11B2); ⑧ lip- 羟化酶 （CYP11B1); ⑨ 18-羟化酶 （CYP11B2); ⑩ 18-氧化酶 (CYP11B2); ⑪ 17P- 羟类 






素 （PRA) 活性增高，从而产生各种临床症状。主要的酶缺陷有 21- 羟化酶 (CYP21)、llp- 羟化酶 
(CYP11B1)、17 -羟化酶 (CYP17)、3p- 羟类固醇脱氢酶 (3(3-HSD) 和18-羟化酶 (CYP11B2) 缺乏等， 
其中以 21- 羟化酶缺乏最常见。 

[ 临床表现] 

本症以女孩多见，男女之比约为1 : 2,其临床表现取决于酶缺陷的部位及缺陷的严重程度。 
常见的有以下几种类型(表 17-5)o 


表 17-5 各种类型 CAH 的临床特征 


酶缺陷 盐代谢 临床类型 


21- 羟化酶 失盐型 失盐 

单纯男性化型 正常 

Up- 羟化酶 高血压 

17-羟化酶 高血压 

3(3 -羟类固醇脱氢酶 失盐 

类脂性肾上腺皮质增生 失盐 

J.8- 羟化酶 失盐 


男性假性性早熟，女性假两性畸形 

同上 

同上 

男性假两性畸形，女性性幼稚 
男性、女性假两性畸形 
男性假两性畸形，女性性幼稚 
男、女性发育正常 


1. 21- 羟化酶缺乏症 (21-hyclmxylase deficiency,21-OHD) 是先天性肾上腺皮质增生症中 
最常见的一种，占本病的 90%~95%o 21- 羟化酶基因定位于第6号染色体短臂 (6p21.3)， 与 HLA 
基因簇紧密连锁，由 A 基因 （CYP 21A) 和 B 基因 （CYP21B) 两个基因座构成。 CYP 21B 又称 
CYP 21，是 21- 羟化酶的编码 基因; CYP 21A 又称 CYP 21p， 是无功能的假基因。 CYP 21基因突 
变，包括点突变、缺失和基因转换等，致使21-羟化酶部分或完全缺乏。由于皮质醇合成分泌不 
足，垂体分泌大量 ACTH ，刺激肾上腺皮质增生，同时,雄激素合成过多，致使临床出现轻重不等 
的症状，可表现为单纯男性化型、失盐型、非典型型3种类型<： 








(1) 单纟屯男•性化 型 （simple virilizing , SV): 系 21- 羟化酶不完全缺乏所致,酶缺乏呈中等程度， 
11- 脱氧皮质醇、皮质醇、 11- 去氧皮质酮等不能正常合成，其前体物质 17- 羟孕酮、孕酮、脱氢表 
雄酮增多。由于患儿仍有残存的 21- 羟化酶活力,可合成少量皮质醇和醛固酮，故临床无失盐症 
状，主要表现为雄激素增高的症状和体征。 

女孩表现为假两性畸形。由于类固醇激素合成缺陷在胎儿期即存在，故女孩在出生时即 
呈现程度不同的男性化体征，如阴蒂肥大，类似男性的尿道 下裂; 大阴唇似男孩的阴囊，但无睾 
丸； 或有不同程度的阴唇融合。虽然外生殖器有两性畸形，但内生殖器仍为女性型,有卵巢、输 
卵管、子宫。患儿在 2-3 岁后可出现阴毛、腋毛。于青春期，女性性征缺乏，无乳房发育和月 
经来潮。 

男孩表现为假性性早熟。出生时可无症状，生后6个月以后出现性早熟征象，一般 1-2 岁 
后外生殖器明显增大.阴澳增大，但睾丸大小与年龄相称。可早期出现阴毛、腋毛、胡须、痤疮、 
喉结,声音低沉和肌肉发达。 

无论男孩还是女孩，均出现体格发育过快.骨龄超出年龄，因骨骺融合过早，其最终身材 
矮 /h。 由于 ACTH 增高，可有皮肤黏膜色素沉着。一般缺陷越严重，色素增加越明显，以皮 
肤皱褶处为明显，如腹股沟、乳晕周围、腋窝、手指关节伸面等,新生儿多表现在乳晕和外生 
殖器。 

(2) 失盐型 （salt wasting,SW): 是21-羟化酶完全缺乏所致。皮质醇的前体物质，如孕酮、口- 
羟孕酮等分泌增多，而皮质醇、醛固酮合成减少，使远端肾小管排钠过多，排钾过少。因此，患儿 
除具有上述男性.化的表现外，生后不久即可有拒食、呕吐、腹泻、体重不增或下降、脱水、低血 
钠、高血钾、代; i 射性酸中毒等。若治疗不及时，可因循环衰竭而死亡。女性患儿出生时已有两 
性畸形，易于诊断。男性患儿诊断较为困难，常误诊为幽门狭窄而手术，或误诊为婴儿腹泻而 
耽误治疗。 

(3) 非典型 H( nonc l ass ic ,NC): 亦称迟发型、隐匿型或轻型,是由于 21- 羟化酶轻微缺乏所致。 
本症的临床表现各异，发病年龄不一。在儿童期或青春期才出现男性化表现》男孩为阴毛早现、 
‘性早熟、生长加速、骨龄 提前; 女性患儿可出现初潮延迟、原发性闭经、多毛症及不育症等。 

2. lip- 轻化酶缺乏症 （1 ip-hydroxylase deficiency, lip-OHD) 约占本病的5%~8%，此酶缺 
乏时，雄激素和 11- 脱氧皮质醇均增多。临床表现出与21-经化酶缺乏相似的男性化症状，但程 
度较轻；可有高血压和钠潴留。多数患儿血压中等程度增高，其特点是给予糖皮质激素后血压 
可下降，而停药后血压又回升。 

3. 3p- 轻类固醇脱氢酶缺乏症 （3P-hydrnxysteroi(i dehydrogenase deficiency , 33-HSD) 本型 
较罕见，是由于 3P-HSD n 基因突变所致。该酶缺乏时，醛固酮、皮质醇、睾酮的合成均受阻，男 
孩出现 ffli 两性畸形,如阴茎发育差、尿道下裂„女孩出生时出现阴蒂肥大、轻度男性化现象。由 
于醛固酮分泌低下，在新生儿期即发生失盐、脱水症状，病情较重。 

4. 17a- 轻化酶缺乏症 （17a-hydroxylase deficiency, 17-0HD) 本型亦罕见，由于皮质醇和性 
激素合成受阻，而 11- 去氧皮质酮和皮质酮分泌增加,临床出现低钾性碱中毒和高血压。由于缺 
乏性激素，女孩可有幼稚型性征、原发性闭 经等; 男孩则表现为男性假两性畸形,外生殖器女性 
化,有乳房发育,但体格检查可见睾丸。. 

[ 实验室检查】 

1. 生化检测（表 17-6) 

(1) 尿液17-羟类固醇 （17-OHCS)、17 -酮类固醇 (17-KS) 和孕三醇测定 :其中 17-KS 是反映 
肾上腺皮质分泌雄激素的重要指标，对本病的诊断价值优于 17-0HCS, 肾上腺皮质增生症患者 
17-KS 明显升高。 

(2) 血液I 7 -羟孕酮 (17-0HP)、 肾素-血管紧张素原 (PRA)、 醛固酮 (Aid。)、 脱氢表雄酮 (DHEA)、 




去氧皮质酮 （DOC) 及睾酮 (T) 等的测 定:血 17-0HP、 孕酮， DHEA 及 T 均可增髙，其中 17-0HP 
增高可为正常的几十倍至几百倍，是 21-0HD 较可靠的诊断依据。 

(3) 血电解质测定 :失盐 型可有低血钠、高钾血症。 

(4) 血皮质醇、 ACTH 测定 :典型 失盐型 CAH 患者的皮质醇水平低于正常，单纯男性化型可 
在正常范围或稍低于正常。血 ACTH 不同程度升高，部分患儿，尤其是非典型者可正常。 

2. 其他检查 

( 1 ) 染色体检查:外生殖器严重畸形时,可进行染色体分析，以鉴定性别。 

(2) X线检查 :拍摄 左手腕掌指骨正位片，判断骨龄。患者骨龄常超过年龄。 

(_3) CT 或 MRI 检查 :可发 现双侧肾上腺增大。 

(4) 基因诊断:采用直接聚合酶链反应、寡核苷酸杂交、限制性内切酶片段长度多态性和基 
因序列分析，可发现相关基因突变或缺失。 

【诊断和鉴别诊断】 

典型单纯男性化型患者无失盐及明显的糖皮质激素缺乏的症状，仅可见雄激素增髙的症 
状,如多毛、阴毛早现、声音变粗、男孩阴茎粗大和女孩外生殖器男性化等;典型失盐型患儿在新 
生儿期即出现呕吐、腹泻、脱水和难以纠正的低血钠、高血钾和代谢性酸中毒，严重者出现循环 
衰竭等 危象; 无论男女均有生长加速，骨龄超前。非典型者在儿童早期无明显临床症状，以后往 
往因多毛、痤疮、月经过少、闭经和生育能力障碍等就诊。 

本病如能早期诊断、早期治疗，可维持患儿的正常发育和生活，因此早期确诊极为重要，并 
需与其他相关疾病鉴别： 

1. 失盐型易误诊为先天性肥厚性幽门狭窄或肠炎，故如遇新生儿反复呕吐、腹泻，应注意家 
族史、生殖器外形等，必要时进行相关检査。先天性肥厚性幽门狭窄症表现为特征性的喷射性 
呕吐，钡剂造影可发现狭窄的幽门，无皮肤色素沉着，外生殖器正常。 

2. 单纯男性化型应与真性性早熟、男性化肾上腺肿瘤相鉴别。单纯男性化型睾丸容积与 
实际年龄相称,17-酮明显 升高; 而真性性早熟睾丸明显增大,〗 7- 酮增高,但不超过成人期水平。 
男性化肾上腺肿瘤和单纯男性化型均有男性化表现，尿17-酮均升高，需进行地塞米松抑制试 
验,男性化肾上腺肿瘤不被抑制，而单纯男性化型则显示较小剂量地塞米松即可显著抑制。 

【治疗】 

治疗本病的 目的: ①替代肾上腺分泌类固醇的不足,补充生理需要的糖皮质激素，盐皮质激 
素,维持机体正常的生理 代谢; ②抑制 ACTH 的分泌，从而减少肾上腺雄激素的过度分泌，抑制 
男性化，阻止骨骺成熟加速，促进正常的生长发育。 






1. 对失盐型患儿应及时纠正水、电解质紊乱，静脉补液可用生理盐水，有代谢性酸中毒 
时则用0.45%氯化钠和碳酸 g 钠溶液。忌用含钾溶液。重症失盐型需静脉滴注氢化可的松 
25~100mg ; 若低钠和脱水不易纠正，可口服氟氢可的松 (9oi-fludrocortisone acetate)0.05-0.1mg/d o 
脱水纠正后.糖皮质激素改为 口服; 并长期维持，同时口服氯化钠 2-4g/d。 其量可根据病情适当 
调整。 

2. 长期治疗 

(1) 糖皮质 激索： 糖皮质激素治疗一方面可补偿肾上腺分泌皮质醇的不足，另一方面可抑制 
过多的 ACTH 释放，从而减少雄激素的过度产生，故可改善男性化、性早熟等症状，保证患儿正 
常的生长发育过程=诊断确立后应尽早给予治疗，一般给予醋酸氢化可的松，每日 10-20mg/m 2 , 
分2~3次口服。 

治疗过程中应根据血压、身高增长速率、雄烯二酮、 DHEA、DHEAS、 睾酮以及骨成熟度、尿 
17-酮类同醇等指标综合分析调整糖皮质激素的剂量。如应用糖皮质激素的剂量过大，则影响 
生长； 如剂箭不足.则不能抑制肾上腺雄激素继续过量产生.雄激素会促使骨骺过早成熟和融 
合，同样对患儿生长造成影响，并产生其他一些雄激素过多的表现。一般不用 17-0HP 作为治疗 
监测的指标，因为其每日变化较大，且易受应激影响。 

(2) 盐皮质激 素:盐 皮质激素可协同糖皮质激素的作用，使 ACTH 的分泌进一步减少。可口 
服氟氢可的松 0.05-0.1mg/d, 症状改善后逐渐减量、停药，因长期应用可引起高血压。 O.lmg 氟氨 
可的松相当于 1.5mg 氢化可的松,应将其用量计算于皮质醇的用量中，以免皮质醇过量。 

在皮质激素治疗的过程中，对失盐型患儿还应监测血钾、钠、氯等，调节激素用量。患儿在 
应激情况下（如感染、过度劳累、手术等)或青春期时，糖皮质激素的剂量应比平时增加1 : 5~2倍。 

3. 手:术'冶疗男性患儿无须手术治疗。女性假两性畸形患儿宜在6.个月至1岁行阴蒂部 
分切除术或矫形术。 

【预防】 

1. 新生儿筛查应用干血滴纸片法，对生后 2-5 天的婴儿采集足跟血检测 H-OHP 浓度可 
进行早期诊断。正常婴儿刚出生时血 17-0HP 水平较高 ，12-24 小射后降至正常。低体重儿和 
患某些心肺疾病时 17-0HP 也会上升,需注意鉴别。 

2. 产前诊断 

(1) 21-0HD: 在孕9~11周取绒毛膜活检进行胎儿细胞 DNA 分析; 孕 16-20 周取羊水检测 
孕三醇、 17-0HP 等。因大部分非典型 21-0HD 患儿生后 17-0HP 水平无明显升高，因此基因检 
测是此型患儿唯一的早期诊断手段。 

(2) 11P-0HD： 可检测羊水 D0C 或取绒毛膜做相关基因分析进行诊断。 

第七节儿童糖尿病 

糖尿病 （diabetes mellitus, DM) 是由于胰岛素分泌绝对缺乏或相对不足所致的糖、脂肪、蛋白 
质代谢紊乱症，分为原发性和继发性两类。原发性糖尿病又可分 为:① 1型糖尿 病:由 于膜岛 P 
细胞破坏，胰岛素分泌绝对不足所致，必须使用胰岛素治疗，故又称胰岛素依赖性糖尿病 (i nsulin 
dependent diabetes mellitus，IDDM); ②2型糖尿病: 由于胰岛 p 细胞分泌胰岛素不足或耙细胞 
对胰岛素不敏感（胰岛素抵抗)所致,亦称非胰岛素依赖性糖尿病 (noninsulin-ckpemtentdiabetes 

mellitus, NIDDM); ③青年成熟期发病型糖尿病 （maturity-onset diabetes of youth,M0DY): 是一种罕 

见的遗传性 P 细胞功能缺陷症，属常染色体显性遗传。继发性糖尿病大多由一些遗传综合征(如 
唐氏综合征、 Turner 综合征和 Klinefelter 综合征等)和内分泌疾病(如库欣综合征、甲状腺功能亢 
进症等）所致^ 9 8%的儿童糖尿病为1型糖尿病,2型糖尿病甚少，但随着儿童肥胖症的增多而 



有增加的趋势。 

儿童1型糖尿病的发病率在各国之间差异较大,即使同一国家，不同民族或地区之间也不 
相同。芬兰(发病率为36/10万)、意大利的撒丁岛（发病率为 36.4/10 万）儿童(0~14岁 ）1 型糖 
尿病发病率 最髙; 其次为加拿大、瑞典、丹麦、美国和 英国; 韩国、日本及中国属低发病区,我国年 
发病率为 1.04/10 万。近年的流行病学研究表明，发病率逐年增高是世界的总趋势 = 4-6 岁和 
1CK14 岁为1型糖尿病的高发年龄，1岁以下小儿发病较少见。本节主要叙述1型糖尿病。 

[ 病因和发病机制】 

1型糖尿病的确切发病机制尚未完全阐明。目前认为，是在遗传易感基因的基础上，由外界 
环境因素的作用引起的自身免疫反应，导致了胰岛 P 细胞的损伤和破坏，当胰岛素分泌减少至 
正常的10%时，即出现临床症状。遗传、免疫、环境等因素在1型糖尿病的发病过程中都起着重 
要的作用。 

1. 遗传易感性根据对同卵双胎的研究,1型糖尿病的患病一致性为50%,说明本病病因 
除遗传因素外，还有环境因素的作用，属多基因遗传性疾病。通过对人类白细胞抗原 （HLA) 的 
研究发现， HLA 的 D 区 n 类抗原基因(位于 6p21.3) 与本病的发生有关，已证明与 HLA-DR3 和 
DR4 的关联性特别显著。还有研究认为， HLA-DQP 链上第57位非门冬氨酸及 HLA-DQ a 链 
上第52位精氨酸的存在决定了 1型糖尿病的易感性;反之 HLA-DQP 链上第57位 I' j 冬 y 酸和 
HLA-DQa 链上第52位非精氨酸则决定了 1型糖尿病的保护性。但遗传易感基因在不同种族 
间有一定的差别,提示与遗传多态性有关。 

2. 环境因素1型糖尿病的发病与病毒感染(如风疹病毒、腮腺炎病毒，柯萨奇病毒等)、化 
学毒物(如链尿菌素、四氧嘧啶等)、食物中的某些成分(如牛乳中的 a、P- 酪蛋白.乳球蛋白等） 
有关,以上因素可能会激发易感性基因者体内免疫功能的变化，产生 (3 细胞毒性作用，最终导致 
1型糖尿病。 

3. 自身免疫因素约90%的1型糖尿病患者在初次诊断时血中出现胰岛细胞自身抗体 
(ICA)、 胰岛 p 细胞膜抗体 (ICSA)、 胰岛素自身抗体 (IAA) 以及谷氨酸脱羧酶 (GAD) 自身抗体，胰 
岛素受体自身抗体 （IRA) 等多种抗体,并已证实这些抗体在补体和 T 淋巴细胞的协同作用下具 
有对胰岛细胞的毒性作用。新近证实，细胞免疫异常对1型糖尿病的发病起着重要作用，树突 
状细胞源性细胞因子白介素 -12 会促进初始型 CD4+T 细胞 (TH。) 向I型辅助性 T(TH,) 细胞转化， 
使其过度活化而产生 TH, 细胞类细胞因子，引起大量炎症介质的释放，进而损伤胰岛 (3 细胞。 

[ 病理生理】 

胰岛 P 细胞大都被破坏,分泌胰岛素明显减少而分泌胰高血糖素的细胞和其他细胞则相 
对增生。人体有6种主要涉及能量代谢的 激素: 胰岛素、胰高血糖素、肾上腺素、去甲肾上腺素、 
皮质醇和生长激素。其中唯有胰岛素是促进能量储存的激素，其余5种激素在饥饿状态下均可 
促进能量释放，称为反调节激素。正常情况下,胰岛素可促进细胞内葡萄糖的转运，促进糖的利 
用和蛋白质的合成，促进脂肪合成,抑制肝糖原和脂肪的分解。糖尿病患儿的胰岛素分泌不足 
或缺如，使葡萄糖的利用减少，而反调节激素,如胰髙血糖素，生长激素、皮质醇等增高,且具有 
促进肝糖原分解和葡萄糖异生的作用，使脂肪和蛋白质分解加速，造成血糖和细胞外液渗透压 
增高，细胞内液向细胞外转移。当血糖浓度超过肾阈值 (10mmol/L 或 180mg/dl) 时即产生糖尿。 
自尿中排出的葡萄糖可达200 〜 300g/d, 导致渗透性利尿，临床出现多尿症状，每 H 约丢失水分 
3~5L, 钠和钾 200~400mmol, 因而造成严重的电解质失衡和慢性脱水。由于机体的代偿,患儿呈 
现渴感增强，饮水 增多； 因组织不能利用葡萄糖，能量不足而产生饥饿感，引起多食。胰岛素不 
足和反调节激素增高促进了脂肪分解，使血中脂肪酸增高，肌肉和胰岛素依赖性组织即利用这 
类游离脂肪酸供能以弥补细胞内葡萄糖的不足，而过多的游离脂肪酸进人肝脏后，则在胰高血 
糖素等生酮激素的作用下加速氧化，导致乙酰辅酶 a 增加，超过 r 、羧酸循环的氧化代谢能力. 




致使乙酰乙酸、 P- 羟丁酸和丙酮等酮体长期在体液中累积，形成酮症酸中毒。 

酮症酸中毒时氧利用减低，大脑功能受损。酸中毒时(：0 2 严重灌留，为了排出较多的 C0 2 , 
呼吸中枢兴奋而出现不规则的呼吸深快，呼气中的丙酮产生特异的气味(腐烂水果味)。 

[ 临床表现】 

1型糖尿病患者起病较急骤.多有感染或饮食不当等诱因。其典型症状为多饮、多尿、多食 
和体重下降（即“二.多一少”）。但婴儿多饮、多尿不易被发觉,很快即可发生脱水和酮症酸 中毒。 
儿童因为夜尿增多可发生遗尿。年长儿还可出现消瘦、精神不振、倦怠乏力等体质显著下降症 
状。约40%的糖尿病患儿在就诊时即处于酮症酸中毒状态，这类患儿常因急性感染、过食、诊 
断延■误、突然中断胰岛索诒疗等因岽诱发。多表现为起病急、进食减少、恶心、呕吐、腹痛、关节 
或肌肉疼痛、皮肤黏膜干燥、呼吸深长、呼气中带有酮味、脉搏细速、血压下降、体温不升,甚至嗜 
睡、淡漠、昏迷。常被误诊为肺炎、败血症、急腹症或脑膜炎等。少数患儿起病缓慢，以精神呆滞、 
软弱、体重下降等为主 ； 

体格检查时除见体重减轻、消瘦外，一般无阳性体征。酮症酸中毒时可出现呼吸深长，带有 
酮味，有脱水征和神志的改变。病程较久，对糖尿病控制不良时可发生生长落后、智能发育迟缓、 
肝肿大，称为 Mauriac 综合征 = 晚期可出现蛋白尿、高血压等糖尿病肾病表现，最后致肾衰竭。 
还可出现内内障、视力障碍、视网膜病变，甚至双目失明。 

儿童糖尿病有特殊的自然病程： 

1. 急性代谢紊乱期.从出现症状到临床确诊，时间多在1个月以内。约20%的患儿表现 
为糖尿病酮症酸 中毒; 20%-40%为糖尿病酮症，无酸 中毒; 其余仅为高血糖、糖尿和酮尿。 

2. 暂时缓解期约75%的患儿经胰岛素治疗后临床症状消失、血糖下降、尿糖减少或转 
阴，即 '进人 .缓解期。此时胰岛 P 细胞恢复分泌少量胰岛素,对外源性胰岛素需要量减至 0-5U/ 
(kg.d) 以下，少数患 JL 甚:至 .可以完:全不用胰岛素。这种暂时缓解期一般持续数周，最长可达半年 
以上。此期应定期监测血糖、尿糖水平。 

3. 强化期经过缓解期后，患儿出现血糖增高和尿糖不易控制的现象，胰岛素用量逐渐或 
突然增多，称为强化期。在青春发育期，由于性激素增多等变化，增强了对胰岛素的拮抗,因此 
该期病情不甚稳定，胰岛素用量较大。 

4. 永久糖尿病期青春期后，病情逐渐稳定，胰岛素用量比较恒定，称为永久糖尿病。 

【实验室检查】 

1. 尿液检查 

(1) 尿糖：尿糖定•性一般阳性。尿糖可间接反映糖尿病患者血糖控制的状况。在用胰岛素 
治疗过程中，可监测尿糖变化，以判断饮食及胰岛素用量是否恰当。在空腹状态下先排空膀耽， 
半小时后排尿为“次尿”，相当于空腹时血糖的参考，从餐后至下次餐前一小时的尿为“段尿”， 
作为餐后血糖水平的参考。通过所得结果.可粗略估计当时的血糖水平，利于胰岛素剂量的 
调整。 

(2) 尿 酮体: 糖尿病伴有酮症酸中毒时呈阳性。 

(3) 尿蛋白 ：监测 尿微量白蛋白，可及时了解肾脏的病变情况。 

2. 血液检查 

(1) 血 糖：美 国糖尿病学会2005年公布了糖尿病诊断标准，符合下列任意一项标准即可诊 
断为糖 尿病： 

1 ) 有典型糖尿病症状并且餐后任意时刻血糖水平為 ll.immol/L。 

2) 空腹血糖 （FPG)5=7.0mmol/L。 

3) 2 小时口服葡萄糖耐量试验 （OGTT) 血糖水平為 ll.lmmol/L。 

空腹血糖受损 （IFG):FPG 为 5.6 〜 6.9mmol/L。 糖耐量受损 (IGT)： 口服 1.75g/kg (最大 75g) 葡 




萄糖后 2 小时血糖在 7.8~U.Omm 0 l/L。IFG 和 IGT 被称为“糖尿病前期”。 

(2) 血脂 :血淸 胆固醇、甘油三酯和游离脂肪酸明显增加，适当的治疗可使之降低,故应定期 
检测血脂水平,有助于判断病情控制情况。 

(3) 血气 分析： 酮症酸中毒在1型糖尿病患儿中发生率极高，当血气分析显示患儿血 
pH<7.30,HC0 3 -<l 5mmol/L0=f, 即有代谢性酸中毒存在。 

(4) 糖化血红蛋 白：血 红蛋白在红细胞内与血中葡萄糖或磷酸化葡萄糖呈非酶化结合，形成 
糖化血红蛋白 （HbA lc ) ，其量与血糖浓度呈正相关 = 正常人 HhA, c <7%, 治疗良好的塘尿病患儿 
应 <7.5%,HbA K: 7.5%~9% 提示病情控制一般，如 >9%时则表示血糖控制不现想：因此, HhA, e 
可作为患儿在以往2~3个月期间血糖是否得到满意控制的指标： 

3. 葡萄糖附量试验本试验用于空腹血糖正常或正常高限，嵆后血糖高于正常而尿糖偶尔 
阳性的患儿。试验方法 :试验 当日自0时起 禁食; 清晨口服葡萄搪 （1.75g/kg), 最大 fl 不超过 75g, 
每克加水 2.5ml ，于 3-5 分钟内服完； 口服前 (0 分钟）及口服后60分钟 . 120分钟和180分钟分 
别测血糖= 结果: 正常人0分钟的血糖 <6.7mmol/L, 口服葡萄糖60分钟和120分钟后血糖分别 
低于 lO.Ommol/L 和 7.8mmol/L ; 糖尿病患儿120分钟血糖>1 l.lmmol/L。 试验前应避免剧烈运动、 
精神紧张,停服氢氯噻嗪、水杨酸等影响糖代谢的药物。 

[ 诊断和鉴别诊断】 

典型的病例诊断并不困难。对有口渴、消瘦，遗尿症状的 患儿; 或有糖尿病家族 史者； 或 
有不明原因脱水、酸中毒的患儿都应考虑本病的可能性，避免误诊。本病应与下情况相 
鉴别。 

1- 其他还原糖尿症尿液中果糖和戊糖等其他还原糖均可使班氏试液呈色,用葡萄糖氧化 
酶法检测尿液可以鉴别。 

2. 非糖尿病性葡萄糖尿有些先天性代谢病，如 Fanconi 综合征、肾小管酸中毒、胱氨酸尿 
症或重金属中毒等患儿都可发生糖尿，主要依靠空腹血糖或葡萄糖耐量试验鉴别。 

3. 婴儿暂时性糖尿病因不明，可能与患儿胰岛 p 细胞功能发育不够成熟有关。多在出 
生后6周内发病，表现为发热、呕吐、体重不增、脱水等症状。血糖增髙,尿糖及酮体阳性，经补 
液等一般处理或给予小量胰岛素即可恢复。对这类患儿应进行葡萄糖耐量试验和长期随访，以 
与__ 1型糖尿病鉴别。 

4. 其他发生酸中毒、昏迷的疾病如尿毒症、感染中毒性休克、低血糖症、急腹症、颅内感 
染、重症肺炎等。 

5. 应激性高血糖症应激性高血糖症多见于高热、严重感染，手术、呼吸窘迫，头部外伤后 
等患者，系由应激诱发的一过性高血糖，不能诊断为糖尿病，但应注意长期随访。 

【治疗】 

糖尿病是终生的内分泌代谢性疾病。其治疗目的 是:消 除高血糖引起的临床症状;积极预 
防并及时纠正酮症酸 中毒; 纠正代谢紊乱，力求病情稳定;使患儿获得正常生长发育.保证其正 
常的生活 活动; 预防并早期治疗并发症。 

糖尿病治疗强调综合治疗，主要包括5个方面 :合理 应用胰 岛素; 饮食 管理; 运动 锻炼； 自我 
血糖 监测; 糖尿病知识教育和心理支持。糖尿病治疗必须在自我监测的基础上,选择合适的胰 
岛素治疗方案和饮食管理、运动治疗等才能达到满意的效果。 

1. 糖尿病酮症酸中毒的治疗酮症酸中毒迄今仍然是儿童糖尿病急症死亡的主要原因。 
对糖尿病酮症酸中毒必须针对高血糖、脱水，酸中毒、电解质紊乱和可能并存的感染等情况制订 
综合治疗方案。密切观察病情变化，血气分析和血液.尿液中糖和酮体的变化，随时采取相应措 
施，避免医源性损害 

(1) 液体治 疗:液 体治疗主要针对脱水、酸中毒和电解质*乱。酮症酸中毒时脱水量约为 


lOOml/kg, —般均属等渗性脱水，应遵循下列原则输液。 

输液开始的第1小时，按 20ml/kg (最大量 1000ml) 快速静脉滴注0.85%氯化钠溶液，以纠正 
血容 fi, 改善血液循环和肾功能。第2~3小时，按 10ml/kg 静脉滴注0.45%氯化納溶液。当血糖 
clTmmol/LGOOmg/dl) 后，改用含有0.2%氣化钠的5%葡萄糖液静脉滴注。要求在开始的12小 
时内至少补足累积损失 fl 的一半=在此后的24小时内，可视情况按 60~80inl/kg 静脉滴注同样 
溶液，以供给生理 ffi 要量和补充继续损失量。 

对外周循环稳定的患儿，推荐48小时均衡补液法，即48小时均衡补人累积损失量及维持 
液，总液体张力约 1/2-2/3 张。补液中根据监测情况调整补液中的离子浓度及含糖液等。 

患儿在输液开始前由于酸中毒、分解代谢和脱水的共同作用，使血清钾浓度增高，但总的体 
钾储•备可能被耗竭。随着液体的输人.特别是应用胰岛素后，血钾迅速降低。因此，在患儿开始 
排尿后应立即在输入液体中加入氯化钾溶液，一般按每日 2~3mnK>I/kg(150~225mg/kg) 补给，输 
人浓度不得 >40mmol/L(0.3gMl), 并应监测心电图或血钾浓度。 

酮症酸中毒时的酸中毒主要是由于酮体和乳酸的堆积，补充水分和胰岛素可以矫正酸中 
毒。为了避免发生脑细胞酸中毒和高钠血症,对酮症酸中毒不宜常规使用碳酸氢钠溶液，仅在 
血 pH<7.1,HCO；<12mmol/L 时,始可按 2mmol/kg 给予1.4%碳酸氢钠溶液静脉滴注，先用半量. 
当血 pHS7.2 时即停用,避免酸中毒纠正过快加重脑水肿。 

在治疗过程中，应仔细监测生命体征、电解质、血糖和酸碱平衡状态，以避免在酮症酸中毒 
治疗过程中发生合并症,如脑水肿等。其表现为头痛、意识不清、嗜睡、痉挛、视神经乳头水肿或 
脑疝等。 

(2) 胰岛素治 疗:糖 尿病酮症酸中毒时多采用小剂量胰岛素静脉滴注治疗。 

对有休克的患儿，在补液治疗开始、休克逐渐恢复后才可应用胰岛素，以避免钾迅速从血浆 
进人细胞内，导致心律失常。 

将胰岛素 25U 加人等渗盐水 250ml 中，按每小时 0.1U/kg, 自另一静脉通道缓慢匀速输入。 
每小时复查血糖,并根据血糖情况调整胰岛素输人量。血糖下降速度一般为每小时 2-5mmol/L, 
胰岛素输注浓度一般不低于 0.05U/(kg.h)。 小剂量胰岛素静脉输注应持续至酮症酸中毒纠正 
(pH>7.3, 血糖 <12mmoVL), 必要时可输人含糖的 1/3-1/2 张液体,以维持血糖水平为 8~12mm 0 l/L。 
当血糖 <17 m mol/L 时,应将输人液体换成含0.2%氯化钠的5%葡萄糖液。只有当临床状况稳 
定后方可逐渐减少静脉输液，改为口服液体治疗，能进食后或在血糖下降至 〈llmnwl/L、 酮体消 
失时停用静脉注射胰岛素,改为胰岛素皮下注射，每次 0.25-0.5U/kg, 每4~6小时1次，直至血糖 
稳定为止。在停止滴注胰岛素前半小时即应皮下注射短效胰岛素 （RI)0.25U/kg 1次。 

(3) 控制感染:酮症酸中毒常并发感染，应在急救的同时采用有效的抗生素治疗。 

酮症酸中毒在处理不当时，可引起脑水肿、低血糖、低血钾、碱中毒、心功能衰竭或肾衰竭等 
情况。因此在整个治疗过程中必须严密观察，随时调整治疗计划，避免因处理不妥而加重病情。 

2. 长期治疗措施 

( 1 ) 饮食 管理: 糖尿病的饮食管理是进行计划饮食而不是限制饮食，其目的是维持正常的血 
糖和保持理想体重。 

1 ) 每日总热量需 要量: 食物的热量要适合患儿的年龄、生长发育和日常活动的需要，每曰所 
需热量 （kcal) 为1000+ [年龄 x (80~100)],对年幼儿宜稍偏高，而年龄大的患儿宜偏低。此外， 
还要考虑体重、食欲及运动量。全日热量分配为早餐1/5,中餐和晚餐分别为2/5,每餐中留出少 
量（5%)作为餐间点心。 

2) 食物的成分和比例:饮食中能源的分配为:蛋白质15%~20%,糖类50%~55%,脂肪30%。 
蛋内质成分在3岁以下儿童应稍多，其中一半以上应为动物蛋白，因其含有必需的氨基酸。禽类、 
鱼类、各种瘦肉类为较理想的动物蛋白质来源。糖类则以含纤维素高的,如糙米或玉米等粗粮 





为主，因为它们形成的血糖波动远较精制的白米、面粉或土豆等制品为小，蔗糖等精制糖应该避 
免。脂肪应以含多价不饱和脂肪酸的植物油为主。蔬菜选用含糖较少者。每日进食应定时，饮 
食量在一段时间内应固定不变。 

(2) 胰岛素治 疗:胰 岛素是糖尿病治疗能否成功的关键，但胰岛素治疗需要个体化，方案的 
选择依据年龄、病程、生活方式(如饮食、运动时间、上学)和既往健康状况等决定。胰岛素的种类、 
剂量、注射方法都与疗效有关。 

1) 胰岛素制剂(表 17-7): 目前胰岛素制剂有速效胰岛素类似物、短效胰岛素 （RI)、 中效珠蛋 
白胰岛素 （NPH)、 长效的鱼精蛋白锌胰岛素 (PZI)、 长效胰岛素类似物甘精胰岛素 （gl ar gi ne ) 和地 
特胰岛素 (detemir) 以及预混胰岛素等。 


表 17-7 胰岛素的种类和作用时间 


胰岛素的种类 

短效 （ RI ) 

速效胰岛素类似物 
中效 ( NPH ) 


开始作用时间（小时）作用最强时间（小时）作用最 iSiiT 小时） 

0.5 3~4 6~8 

10-15 分钟 1~2 4~6 

1.5-2 4 〜 12 18-24 


长效 （ PZI ) 3~4 

长效胰岛素类似物(甘精胰岛素） 2~4 

长效胰岛素类似物(地特胰岛素） • 1~2 

预混胰岛素（短效/中效） 0.5 


14-20 24-36 

无峰 24 

6~12 20-24 

双峰 1~12 16-24 


甘精胰岛素是在人胰岛素 A 链21位以甘氨酸替代天门冬氨酸， B 链的羧基端加上两个精 
氨酸。地特胰岛素是去掉 B.30 位的氨基酸，在 B29 位点连接上含有 1.4-C 的脂肪酸链。其结构 
的改变使得该胰岛素稳定性增强，在酸性环境中呈溶解状态，即清澈溶液，注射前无须预先混 
勻，可直接皮下注射。一般 1-2 小时起效，作用时间维持24,小:时，每日只需注射1次。 

2) 胰岛素治疗方案:胰岛素的治疗方案很多，常用 的有： 

A. 每日2次注射 方案: 即短效(或速效)胰岛素与中效胰岛素的混合剂分别于早餐前和晚 
餐前2次注射。其中，短效(或速效)胰岛素与中效胰岛素的比例大约为1 : 2。早餐前胰岛素量 
为每日总量的2/3,晚餐前用量为总量的1/3。 

凡每日3次注射方案:早餐前用短效(或速效)与中效胰岛素混合剂，午餐前单用短效(或 
速效)胰岛素，晚餐或睡前用短效(或速效)与中效胰岛素混合剂注射,或其他类似的方案。 

C. 基础-餐时大剂量 (hasal- bolus) 方案：即三餐前注射短效胰岛素或速效胰岛素类似物， 
睡前给予中效或长效胰岛素类似物。夜间的中长效胰岛索约 占全日 总量的30%~50% (—般先 
按30%计算)，余量以速效或短效胰岛素分成3次于每餐前注射。但若以速效胰岛素类似物做 
餐前注射,则夜间使用基础胰岛素的比例要高一些。 

D. 持续皮下胰岛素输注 （CSII): 可选用短效胰岛素或速效胰岛素类似物。将全日的总量分 
为基础量和餐前追加量两部分，两者的用量按1 :1 的比例分配。将24小时划分为日间 
(07:00 〜 21:00) 和夜间(21:00~次日 07:00) 两个阶段，日夜间基础量之比为2 : 1。餐前追加量 
按3餐平均分配，于每次餐前输注。在治疗过程中根据血糖或动态血糖监测结果进行基础率或 
餐前胰岛素剂量的动态调整。 

3) 胰岛素的剂量及其调 整:胰 岛素需要量婴儿偏小，年长儿偏大。新诊断的患儿，轻症患者 
咦岛素用量为每日 0.5~1.0U/kg; 青春期前儿童一般为毎日 0.75~1.0U/kg; 青春期儿童每日用量通 
常 >1.0U/kg o 



直至尿糖不超过 ++; 血糖、尿糖稳定后，在相当时期中可不用再调整。 

4) 胰岛索注射 笔:胰 岛素注射笔是普通注射器的改良，用喷嘴压力和极细针头推进胰岛素 
注入皮下，可减少皮肤损伤和注射精神压力。所用制剂为预混胰岛素，速效/短效胰岛素和长效/ 
中效_岛索的混合制剂，:其成分和比例随笔芯的不同而不同。皮下注射部位应选择大腿、上臂 
和腹壁等处，按顺序轮番注射，1个月内不要在同一部位注射2次，两针间距 2.0cm 左右,以防日 
久局部皮肤组织萎缩，影响疗效 3 注射部位参与运动时会加快胰岛素的作用，打球或跑步前不 
应在手臂和大腿法射，以免过快吸收引起低血糖。 

5〉胰岛索泵:胰岛索泵能模拟正常胰腺的胰岛素分泌模式，持续24小时向患者体内输人微 
iiiJ 庾岛尜，史:利于血糖的控制 s 胰岛素泵一般使用短效胰岛素或速效胰岛素类似物，但胰岛素 
使用剂 M 低于一般治疗方案。 

L<: 期佩戴胰岛索泵的患儿，应注意注射局部的消毒和保持清洁，并定期更换部位，以防 
感染。 

6) 胰岛索长期治疗过程中的注意事项 

A. 胰岛素过胰岛素过 M 可致 Somogyi 现象，是由于胰岛素过量，在午夜至凌晨时发生低 
血籾〖，在反调节激素作用下使血糖升高，清晨出现高血糖,即出现低血糖-高血糖反应。如未及 
时诊断，因 H 间血糖增高而肓目增加胰岛素用置，可形成恶性循环。故对于尿量增加，同时有低 
血糖出现或一 H 内血糖波动较大，胰岛素用量大于每日 1.5U/kg 者，应怀疑 Somogyi 现象，可测 
午夜后1〜3时血糖以及时诊断。 

腕岛索不足：膜岛素不足可致清晨现象 （dawn phenomenon)。 因晚间膀岛素不足，在清晨 
5〜9时呈现血糖和尿糖增高，可加大晚间注射剂量或将 NPH 注射时间稍往后移即可。持久的胰 
岛素用 M 不足可使患儿长期处于高血糖状态，症状不能完全消除，导致生长停滞、肝脾肿大、高 
血糖、高血脂，容易发生酮症酸中毒。 

C. 胰岛素耐 药:患 儿在无酮症酸中毒的情况下，每日胰岛素用量 >2U/kg 仍不能使高血糖得 
到控制时，在排除 Somogyi 现象后称为胰岛素耐药。可换用更纯的基因重组胰岛素。 

(3) 运动 治疗: 运动时肌肉对胰岛素的敏感性增高，从而增强葡萄糖的利用，有利于血糖的 
控制。运动的种类和剧烈程度应根据年龄和运动能力进行安排，有人主张1型糖尿病的学龄儿 
童每天都应参加1小时以上的适当运动。运动时必须做好胰岛素用量和饮食调节，运动前减少 
胰岛素用量或加餐，固定每天的运动时间，避免发生运动后低 血糖。 

( 4 〉宣教和管 理：由 于小儿糖尿病的病情不稳定，易于波动，且本病需要终生饮食控制和注 
射胰岛隶，给患儿及其家庭带来种种精神烦恼。因此，医师、家长和患儿应密切配合 e 医务人员 
必须向患儿及家长详细介绍有关知识,帮助患儿树立信心，使其能坚持有规律的生活和治疗，同 
时加强管理制度，定期随访复查。出院后家长和患儿应遵守医师的安排，接受治疗。同时做好 
家庭记录，包括饮食、胰岛素注射次数和剂蛰、尿糖情况等。 

(5) 血糖 监测： 血糖监测包括家庭日常血糖监测和定期总体血糖监测。家庭日常血糖监测 
记录应包括血糖水平、胰岛素剂 M 、影响血糖控制的特殊事件(患病、聚会、运动、月经等)、低血糖 
事件及其严重程度，以及潜在的日常生活习惯改变等。血糖监测记录有助于分析治疗效果及引 
起低血糖的原因，利于指导胰岛素调整以降低血糖波动水平，也有助于防止糖尿病急性并发症 
酮症 酸中毒以及低血糖的发生。定期总体血糖监测建议患者每3〜6个月定期至医院进行糖化 
血红蛋内、肝肾功能等检查。 

(6) 预防并发症 :积极 预防微血管继发损害所造成的肾功能不全、视网膜和心肌等病变 

(罗小平） 




第十八章儿童急救 


第一节 儿童心肺复苏 

心肺4£苏 （cardiopulmonary resuscitation , CPR ) 是指在心跳呼吸骤停的情况下所采取的一系 
列急救措施 ,Jt II 的是使心脏、肺脏恢复正常功能，使生命得以维持= 

[ 儿童心跳呼吸骤停的病因】 

引起.儿 a 心 a ； 呼吸骤停的原因.一是疾病所致，二是意外伤害,包括呼吸衰竭、新生儿窒息、 
婴儿捽死综食 SL 外伤、败血症、神经系统疾病、溺死、中毒等：新生儿和婴儿死亡的主要原因是先 
天畸形、¥.产的并发症和婴儿猝死 症等; 而意外伤害逐渐成为孕致年长儿童死亡的主要原因。 

1. 疾病状态下出现心跳呼吸骤停 

( 1 ) 呼吸系统疾病急速进展:如严重哮喘、喉炎、重症肺炎、肺透明膜病等。与成人心跳呼吸 
骤 停主要 皞因为原发性心脏疾病不同 JL 童心跳骤停主要原因为进行性呼吸衰竭或休克，又称 
窒獻 性心 跳停 〗 tl (asphyxial ： iUTest) c 

(2) 心血管系统的状态不稳定:如大量失血、严重心律失常、心肌炎、心肌病、心力衰竭等。 

<3)神经系竦 疾病急 剧筚化:如昏迷患者常无足够的呼吸驱动以保证正常的通气。 

W) 某些临床诊疗 操作: X 中于賓高危因素的患儿，某些诊疗操作能加重或触发心跳呼吸骤 
包 GI 1 的吸] I :能起低 W 肺泡萎陷及反射性心动过缓：②不适当的胸部物撕台疗(如 
拍背、翻身、吸痰等):可使更多的分泌物溢出，阻塞气道，也可使患 儿产生 疲劳;③任何形式的呼 
吸支持（如人「:呼吸机的应用）的撤 离:患 者必须从以前的人工呼吸转变为自主呼吸做功，如降 
低吸入氧浓度、撤离 CPAP 或机械通气、拔除气管插 管等; ④安有人工气道的患儿气管插管发生 
堵塞或 脱开; ⑤镇静剂.的应 用:如 麻醉剂(包括外科手术麻醉剂的使用)、镇静药和止咳药的应用 
所致的呼吸抑制;⑥各种 操作: 如腰椎穿刺、心包穿刺、鼻胃管的放置、气管插管、心血管介人洽 
疗操作等; .⑦高危婴儿喂养时由于吞咽-呼吸的不协调，也可引起心跳呼吸骤淨：应特别注 
环的 央代偿 峩规，包括外周循环不良、心动过缓、呼吸形式的改变或呼吸暂停、发甜.对刺激的反 
应 K 降等 .. 冇 . h 述表现时应尽可能停止相关的操作.并给予生命 支持： 

2. 意外伤害如外伤、车祸、溺水、触电、雷击、烧伤、误服药品或毒品，甚至自杀等，应在乘 
车&8安 r ' V .： J M , i |. i : ri ： IL 童安全知识 

【儿童心跳呼吸骤停的诊断】 

突然_，部分有抽搐、呼吸停止、 B 色灰暗或发绀、瞳孔散大和对光反 
射消火.大动脉（颈动脉,股动脉、肽动脉)搏动消失、听诊心音消失，如做心电图检査可见等电 G 
线.电机械分离或心室动等， 

吸骤停的诊断并不阐难-般患儿突然昏迷及大血管搏动消失即可诊断:粗在紧急 
賊确定有无大血管搏动亦可拟沴 （10 秒 ). lW 不必7 ' ,1!?心音.以免延误 

抢救时机. 
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第 + 八章儿童急救 


1. 儿童基本生命支持 （pediatric basic life support，PBLS) PBLS 包括儿童生存链中的前 3 
个环节，即防止心跳呼吸骤停、尽早进行心肺复苏、迅速启动急救医疗服务系统：=任何一个受 
过训练的医务人员或非医务人员都可以实施 BLS , BLS 是自主循环恢复 （return of spontaneous 
circulatioi^ROSC)、 挽救心跳呼吸骤停患者生命的基础。当心跳呼吸停止或怀疑停止时，应尽早 
进行 CPR， 同时启动急救医疗服务系统 （emergency medical services,EMS)， 迅速将患儿送到能进 
行高级生命支持的医疗机构。 

2. 儿童高级生命支持 （pediatric advanced life support,PALS) PALS 为心肺复苏的第二阶 
段，有经验的医护人员参与此时的抢救.丁.作，并且常有明确的分 1 〔，协调处理呼吸、胸外心脏按 
压、辅助药物应用、输液、电除颤、监护及必要的记录。 ALS 的重点是最大限度地改善预后，包括 
在不导致胸外按压明显中断和电除颤延迟的情况下，建立血管通路、使用药物、电除颤、气管插 
管等=儿童心跳呼吸骤停后对人工通气或用氧有反应，或需要高级生命支持的时间 <5分钟，复 
苏成功后神经系统正常的可能性较大。 

3. 综合的心脏骤停后治疗 (integrated post-oarrliac arrest care ) 主要针对 ROSC 后的治疗和护 
理。包括优化心肺等重要器官的血流灌注、转运患者至具有心肺复苏系统治疗能力的医院或重症 
监护中心、确定诱发心跳呼吸骤停的原因和防止复发、控制体温以利于生存和神经系统康复、优化 
机械通气和减少肺损伤、器官功能支持和降低多器官衰竭的风险、提供必要的复苏后康复训练等。 
综合的心脏骤停后治疗需要多学科联合，对提高心跳呼吸骤停患者的生存率和生活质量非常重要。 

【心跳呼吸骤停的处理】 

对于心跳呼吸骤停，现场抢救 (first aid) 十分必要，应争分夺秒地进行。强调黄金4分钟，即 
在4分钟内进行 BLS， 并在8分钟内进行 ALS。 

1- 迅速评估和启动急救医疗服务系统包括迅速评估环境对抢救者和患儿是否安全、评估 
患儿的反应性和呼吸 (5 〜10秒之内作出判断)、检查大血管搏动(婴儿触摸肱动脉、儿童触摸颈动 
脉或股动脉，10秒之内作出判断)，迅速决定是否需要 CPR。 

2. 迅速实施 CPR 迅速和有效地 CPR 对于自主循环恢复 （R0SC) 和避免复苏后神经 
系统后遗症至关重要。婴儿和儿童 CPR 程序为 C-A-B 方法，即胸外按压 Uhest compressions/ 
circulation ， C) 、开放气道 （airway ， A) 和建立呼吸 (breathing /ventilations ， B); 对于新生儿，心脏骤停主 
要为呼吸因素所致(已明确为心脏原因者除外)，其 CPR 程序为 A-B-C 方法(详见第七章第四节)。 

⑴胸外按压 (chest compressions/circulation , C): 当发现患儿无反应、没有自主呼吸或只有无 
效的喘息样呼吸时，应立即实施胸外按压，其目的是建立人工循环。 

胸外按压方法 :为达 到最佳胸外按压效果，应将患儿放置于硬板上。对于新生儿或婴儿，单 
人使用双指按压 法:将 两手指置于乳头连线下方按压胸骨（图 18-1); 或使用双手环抱拇指按压 
法 :将两 手掌及四手指托住两侧背部，双手大拇指按压胸骨下1/3处（图18-2)。对于儿童，可用 





单手或双」 f •按; _K 胸骨下 半部; 单手胸外按压时，可用一只手固定患儿头部，以便 通气; 另一手的 
手求根部汽于胸骨下半段，手掌根的长轴与胸骨的长轴一致（图 18-3); 双手胸外按压时,将一手 
掌根部 ® 矜放在另一手背上.十指相扣，使下面手的手指抬起，手掌根部垂直按压胸骨下半部(图 
18-4) 注总+嬰按阳到剑突和肋骨：按压深度至少为胸部前后径的 1/3( 婴儿大约为 4cm、 儿童 
大约为 5rm), 按卬 频率至少为100次/分，每一次按压后让胸廓充分回弹以保障心脏血流的充 
盈:^保持胸外按的连续性，尽 M 减少胸外按压的中断(<10秒)。 



图 18 _ 3 单手按压法 （用 于儿童 } 




图 18-4 双手按压法 { 用于儿童和成人） 


( 2 ) 开放气道 （ainvay ， A) ••儿童，尤其是低龄儿童主要为窒息性心脏骤停，因此，开放气道 （A) 
和实施有效的人工通气 （B) 是儿童心肺复苏成功的关键措施之一。首先应清理口、咽、鼻分泌 
物、异物或呕吐物，必要时进行口、鼻等上气道 吸引； 开放气道多采取仰头抬颏法 (head tilt-chin 
lift maneuver): 用一只手的小鱼际(手掌外侧缘)部位置于患儿前额，另—只手的示指、中指置于 
下额将下颌骨上提，使下颌角与耳垂的连线和地面 垂直; 注意手指不要压颏下软组织，以免阻塞 
^道（阁18_ 5 );疑有颈椎损伤者可使用托颌法 th mst ): 将双手放置在患儿头部两侧，握住下 
颌角向 t 托下领，使头部后仰程度为下颌角与耳垂连线和地面成 60 。（儿童)或30。（婴儿 ）（ 图 
1 8-6); 若托颌法不能使气道通畅，应使用仰头抬额法开放气道。 



图 18-5 仰头抬颏法开放气道 



图 18-6 托颌法开放气道 


(3) 建立呼吸 （breathing，B) 

1) 口对口人工 呼吸: 此法适合于现场急救。操作者先深吸一口气，如患儿是1岁以下婴儿， 
町将嘴覆盖口 和鼻； 如果是较大的婴儿或儿童，用口对口封住，拇指和示指紧捏住患儿的鼻子， 
保持其头后 f 顷; 将气吹入，同时可见患儿的胸廓抬起。停止吹气后，放开鼻孔，使患儿自然呼气， 
排出肺内气体。应避免过度通气。 

【】 对丨 】 人呼吸即使操作正确，吸人氧浓度也较低 （<18%) ;操作时间过长时术者易疲劳.也 
有感染疾病的潜在可能，如条件允许，或医院内的急救，应尽快采取如下辅助呼吸的方法。 




图 18-7 


“EC” 钳方式的面罩通气 


2) 球遽-面罩通气 （ bag-mask ventilation ): 如果只需短期 
通气，球诞-面罩通气与气管插管一样有效，旦相对更安全。 

常用的气囊通气装置为自膨胀气迤（婴儿和低龄儿童容积至 
少为450〜 500 ml ， 年长儿童容积为 1000 ml )， 可输入空气或氧 
气，在氧气流量为1 OL / min 时，递送的氧浓度为30%~80%。 

配有贮氧装置的气诞可以提供60%~95%高浓度氧气，氧气 
流量应维持在10 〜 15 L / min 。 气煺常配有压力限制活瓣装置， 

压力水平在 35-40 rmH 2 Oc 面罩应紧密盖在面部，覆盖住患儿 
口#，并托颌保证气道通畅。可采取 “ EC ” 钳方式进行球诞-面罩通气 ：中指 、无名指、小指 M “ E ” 
字形向面罩方向托颌，拇指和示指呈 “ C ” 字形将面罩紧紧扣在面部（图18-7)。在上述操作时应 
观察患儿的胸廓起伏以了解辅助通气的 效果; 如无荷效通气(表现为胸廓抬动不明显)，应考虑是 
否仍存在气道梗阻(如气管异物未排出等)。 

3) 胸外按压与人丁.呼吸的协 调:单 人复苏婴儿和儿童时，在胸外按压30次和开放气道后， 
立即给予2次有效的人 T . 呼吸，即胸外按压和人丁.呼吸比为30 : 2 ;若为双人复苏则为15 : 2。 
若高级气道建立后，胸外按压与人 T . 呼吸不再进行协调，胸外按压以不少于咖次/分的频率不 
间断地 进行; 呼吸频率为8 〜 10次/分（即每6~8秒给予1次呼吸)，注意避免过度通气。如果有 

^ 2个或更多的救助者，可每2分钟交换操作，以防止实施胸外按压者疲劳，导致胸外按乐质量及 

效率降低 ： 

(4) 除颤 ( defibrillation ， D ): 在能够获取自动体外除颤器 （automated exlernal defibrillator , AED ) 
或手动除颤仪的条件下进行。医院外发生、巨未被目击的心脏骤停先给予5个周期的 CPR (约 
2分钟)，然后使用 AED 除颤; 若目击突发性心脏骤停，或心电监护有室颤或尤脉性室性心动过 
速时，虛尽早除颤 s 1〜8岁儿童使用儿科剂量衰减型 AED ; 婴儿应首选手动型除颤仪，次选儿科 
剂量衰减型 AED ， 也可以使用不带儿科剂量衰减器的 AED = 初始除颤能量用 2 J / kg ， 若需要第2 
次除颤，则电击能量至少升至 4 J / kg , 但不超过 10 J / kgo 除颤后应立即恢复 CPR , 尽可能缩短电击 
前后的胸外按压中断时间 （ <10秒)。2分钟后重新评估心跳节律。 

3. 迅速启动急救医疗服务系统如果有2人参与急救，则一人在实施的 N 1 时，另一人 
迅速启动急救医疗服务系统 （ EMS ), 如电话联系“120” 或附近医院的急救电话和获取 AED 或手 
动除 颤仪： 如果只有一人实施（: PR ,则在实施5个循环的 CPR (30 : 2的胸外按压和人 I :呼吸） 
后，联络 EMS 和获取 AED 或手动除颤仪;并尽快恢复 CPR ， 直至急救医务人员抵达或患儿开始 
自主呼吸 （ROSd 

4. 高级生命支持 （ ALS ) ALS 是在 BLS 基础 h 及时转运到有条件的医疗急救屮心，建立血 
管通路、应用药物、放贤 H 管、电除颤、心电监护、对症处理复苏之后的症状等，以 敁大限 度地改 
傳脂有效的 ALS 依赖于前期卨质 M 的 CPR , 尤莴是 i £ 确的胸外按压 （ 步骤) i 对于以窒 

I I ,以效 通气 d ’ 步骤} M 打: 兮又币迎 糸件允许肘 c 如 
在恥院内.医疗团队参 n 急救设备等)， BLS 和 AI . S 应同时进行；如一人实施胸外按厂 K , •.人 
进行通气(包括建7岛级气道), ii : 他人准备除颤仪.心电监护，建立输液通道.准备急救药物和 
觸物剂■等 

(1) 级 H 道通级道遜 \(;«ivancefl airway 你鄉 lalioii ) 包括放置 n 咖或鼻咽气道、喉 
如‘壞通 Uil . 气管插管、食管-气管联合导气管等 

1)11 咽气 _ 道 ((.ropharyngeal airways) 和 #_ 气道 (nas«)phai-vtifieal airways )： 能够避汗濟头和软 
: - V ' I - ； - J ^ ：,.•.；,，.-1,', M ! 

小 U 放臂的 K ： 度 




3) 气管插管：当需要持久通气时，或面罩吸氧不能提供足够通气时，就需要用气管内插 
管代替面罩吸氣。无迤气管导管 （uncmffed endotracheal tube.UETT) 和有囊气管导管 
endotracheal tube, CETT) 均可用于婴儿和儿童 ， 气管导管内径大小可根据患儿年龄选择。若 
用 tlETT, 导管内径〆1岁 3.5mm, 1-2 岁 4mm, >2岁可用公式进行 估算: [ 4+( 年龄 /4)]mm; 若用 
CKTT, 导管 内径: <1岁 3mm.1-2 岁 3.5mm.>2 岁可用公式进行估算 :[ 5>5+(年龄 /4)]mm。 插管 
后可继续进行皮埏加压通气,或连接人工呼吸机进行机械通气。 

4) 食管-气管联合导气管 (esophageal-trachea] raimbitulie,ETC): 为双腔导管,一个腔是盲端， 
用作食管堵•塞 气道； 另一个腔远端开放，作为标准的气管导管。 ETC 用于没有反应、没有咽反射 
的患者；可在自然体位插管.可盲插，插人迅速,可作为气管导管插管失败的解救措施之一。 

(2) 供氣：向主循环尚未恢复前，推荐使用100% 纯氧; ROSC 后,动态检测动脉血氧饱和度. 
应逐步调整供氧，以保证动脉血氧饱和度 S94%。 

(3) 述立与维持输液通路 :建立 血管通路是使用药物、补充液体和获取血液标本之必需。中 
心静脉逝路具有许多优点,但由于建立中心静脉通路耗时较多,因此周围静脉通路常为 首选; 必 
要时可同时建立周围静脉和中心静脉通路。静脉通路不能迅速建立 （ >90秒)时,应建立骨内通 
路（10)。骨内通路适用于任何年龄，是一种安全、可靠，并能快速建立的给药途径。如果静脉通 
路和骨内通路均未能及时建立，利多卡因、肾上腺素、阿托品、纳洛酮等脂溶性药物可经气管通 
路 （ET) 给药; 气管内途径给药的药物最佳剂量尚未确定 ，一 般利多卡因和纳洛酮的剂量为静脉 
用药剂 M 的2~3倍，肾上腺素的剂量为静脉用药剂量的10 倍; 如果在 CPR 过程中气管内给药， 
可.短暂停止胸外撩_擇人药物, 用至.少5«1 的生理盐水冲洗气道，然后交即铪予连续,5:次•的 
班压通气。 

⑷药物治疗:药物治疗的主要作用包括抗心律失常，纠疋体麗,..纠正电解质和酸碱失衡、维 
持心排血 it 和复苏后稳定等,有条件应尽快给予。常用急救药 物有： 

1 ) 肾上腺 素:儿 科患者最常见的心律失常是心脏停搏和心动过缓，肾上腺素有 IE 性肌力.和 
正性频率作用，能升高主动脉舒张压和冠状动脉灌注压。IV或10给药剂量为 O.Olmg/kg, 
(1:10 000溶液 _0,lral/k:g), 最大剂量为 lmg;ET 给药剂量为 O.lmg/kg, 最大剂量为 2.5mg; 必要时 
间隔3~5分钟重复1次，注意不能与碱性液体于同一管道输注。 

2) 碳-酸氢钠：由于心脏骤停后出现的酸中毒多为呼吸性酸中毒合并高乳酸性代谢性酸中 
毒，因此不主张常规给予碳酸氢钠。心脏骤停或严重休克时，血气分析可能无法准确反映机体 
酸中毐的程度，碳酸氢钠过傲使用可影响组织内氧的输送，引起低血钾、低血钙和高钠血症，降 
^室颤阈值和导致心:肌功能不全。在抢救中毐、高血钾所致的心脏骤停,以及较长时间心脏骤 
停时，需 耍使 用碳酸 氢钠; 首次剂量为 lmmnl/kg. IV或10缓慢注九当自主循环建立及抗休克 
液体输人后，碳酸氯钠的用蛰可依血气分析的结果 而定。 

3) 阿托品 ：阿托 品可提髙心率，改善心动过缓，传统上作为心室停搏或心动过缓、无脉心电 
活动 （PEA) 时的常规治疗药物。IV或10剂 fl 为 0.02mg/kg , ET 剂量为 0.04~0.06mg/kg：. 间隔5 
分钟可重笈使用。最小剂 M 为 O.lmg, 单次最大剂 fit 为 0.5mg; 抢救有机磷农药中毒时需要更高 
剂量的阿托品 = 但有证据显示 PEA 或心室停搏时使用阿托品没有治疗效果，目前 E ■不再推荐 
阿托品作为心肺复苏的常规治疗药物。 

4) 葡萄高血糖和低血糖均可导致脑损伤，因此危重患儿应床旁监测血糖浓度。儿童糖 
原储备冇限，当机体能 M 需嬰增加时，可导致低血糖;应给予葡萄糖 ,0.5~1.0g/tcg,lV 或10给药； 
新’1 )UII 10%油萄糖 5-IOmWig.® 儿和儿 t 川25% «萄擗 2-4ml%. 靑少年用 509fr 傳萄糖 
l~2ml/kg CPR 后常相现应激性 、一 过性高 血糖; CPK 期间宜用无糖液.血糖高于 10_oi/L 即 
要控制 ，(:PR 后伴高血搪的患儿疏 .g 差。 



5) 钙剂 :儿童 CPR 不常规应用 钙剂； 只有在已证实的低钙血症、钙拮抗剂过量、高镁血症或 
高钾血症时才给予钙剂。剂量：10%葡萄糖酸钙100〜 200mg/kg(l 〜 2ml/kg) 或10%氯化钙 20mg/ 
kg(0.2ml/kg)， 单次最大剂量为 2g。 

6) 纳洛 酮：用 于阿片类药物过量。 剂量： <5岁或体重名 20kg 者为 O.lmg/kg， 為5岁或体 
重多 20kg 者为 2mg，IV 或10或 ET 给药 c 

7) 腺苷 :抑制 窦房结和房室结活性，是终止有症状性室上性心动过速的有效药物。首剂 
0.1mg/kg (最大剂量 6mg)， 快速推注,重复剂蛩 a2mg/kg (最大剂量 12m g ); 随后快速滴注生现盐 
水，以促进药物输送到中央循环(利用中心静脉通路输人效果最佳)。应在心电监护下用药。腺 
苷不得用于预激综合征 (W_P-W 综合征)和非规则宽 QRS 波群心动过速 (QRS 波时限 >0.09 秒)， 
因为它会导致心律变成室颤。 

8) 胺碘酮 :用于 多种心律失常，尤其是室性心动 过速; 对于室颤，经 CPR、2~3 次电除颤、注 
射肾上腺素无效，可使用胺碘酮。剂量为 5mg/kg，IV 或10给药，可重复给药2次至总剂蛰达 
15mg/kg, 单次最大剂量为 300mg o 用药时应检测心电图和血压，心跳停止时可快速负荷;若已出 
现灌注心律，给药要慢 (20-60 分 钟); 慎与其他延长 QT 间期的药物合用。 

9) 利多 卡因: 用于复发性室性心动过速、室颤和频发性室性期外收缩(治疗难治性室颤疗效 
不如胺碘酮，但无胺碘酮时或胺碘酮无效时可选用利多卡因)。IV或10负荷剂 i 为 lmg/kg， 维 
持剂量为 20~50|xg/ (kg • min ) 0 

(5) 其他 治疗: 对复苏后患儿出现的低血压、心律失常、颅内高压等应分别给予预防及处理。 

第二节急性呼吸衰竭 

呼吸衰竭 (respiratory failure) 是指由各种原因导致的中枢性和(或)外周性的呼吸生理功能 
障碍，使动脉血氧分压降低和(或)二氧化碳分压增加，患儿有呼吸困难(窘迫）的表现，如呼^音 
降低或消失、吸气时有辅助呼吸肌参与，出现吸气性凹陷，以及意识状态的改变。儿童呼^衰竭 
多为急性呼吸衰竭，是儿科重要的危重病，是导致儿童心跳呼吸骤停的主要原因，具有较高的死 
亡率。 

呼吸衰竭常以血气分析指标来判断，低氧性呼吸衰竭 （hypoxemic respiratoiy failure) 可定义 
为: 在排除发绀性心脏病的前提下，患儿在吸入氧浓度 （ 朽0 2 )>60%时，动脉氧分压 <60mmHg ;高 
碳酸血症性呼吸衰竭 （hypercapnia respiratoiy failure) 定 义为: 急性期 PaC0 2 >50mmH go 根据上述 
结果，传统上呼吸衰竭分为两型，I型呼吸衰 竭:缺 氧而无二氧化碳潴留 （PaO 2 <60mmHg，PaCO 2 
降低或正 常)； II型呼吸 衰竭: 缺氧伴 C0 2 潴留 (PaO 2 <60mmHg , PaCO 2 >50mmHg) o 

【病因和病理生理】 

呼吸衰竭主要病理生理是呼吸系统不能有效地在空气-血液间进行氧和二氧化碳的气体交 
换，包括通气不足、弥散障碍、肺内分流、通气-血流 (V/Q) 比例失调4个方面，导致低氧血症和 
高碳酸血症。 

根据年龄，常见的引起呼吸障碍的原发疾 病有： 

1. 新生儿（洋见第七章第八节） 

2. 2岁以下儿童 

(1) 支气管 肺炎； 

(2) 哮喘持续 状态； 





(6) 损伤 r 

根据引起呼吸衰竭的 ® 发病因不同可以分 为:① 肺部疾病:包括气道、肺泡、肺循环等病变， 
如症支气管肺炎、哮喘持续状态、气胸等。临床上以低氧血症为主，患儿常有呼吸困难、呼吸 
做功增加。之呼吸 k 功能障5:{.:，||愀冲泠系统帥‘?吸肌类似于驱动呼吸发生的呼吸泵，中枢神 
经系统疾病、神经肌肉疾病或肌肉功能障碍时.可导致通气不足,肺泡通气量减少和高碳酸血 
症； 低《血症在呼吸泵衰竭时也可出现，可通过给氧和正压通气纠正， 

【临床表现】 

1. 原发疾病的临床表现如肺炎、脑炎等症状和体征。 

2. 呼吸衰竭的早期表现在严重肺部疾病呼吸衰竭将要发生前，患儿常有明显的呼吸窘迫 
表现，如呼吸频率增加、过度使用辅助呼吸肌参与呼吸、鼻翼扇动等;由于儿童的胸廓顺应性好. 
吸气性凹陷特别明显。在新生儿及较小的婴儿，由于存在呼气时将会厌关闭以增加呼气末正压 
的保护机制，可在呼气时出现呻吟。由于呼吸泵衰竭所致的呼吸衰竭在早期无明显的呼吸窘迫 
表现，在临床上相对不易发现。例如患儿有神经肌肉性疾病，可引起肺泡通气不足，而此时的吸 
气•性13陷并不出现，只有从呼吸浅表或呼吸频率异常减慢等线索中发现。 

3 -重要脏器的功能异常儿童呼吸衰竭，除原发疾病，如肺炎、脑炎等症状和体征外,低氧、 
高碳酸血症、酸中毒等足以导致重要脏器的功能异常，包括： 

(1) 心血管系统：中等程度的低氧和高碳酸血症可引起心率和心排血量的增加，而严重低氧 
血症可致心排血量降低。中等程度的低氧血症可使心律失常的机会增加。低氧和高碳酸血症 
可引起肺血管阻力增加。 

⑵呼吸系 统:在 外周和中枢化学感受器正常状态下，呼吸衰竭时患儿的每分通气量增加； 
随气道阻塞程度的加重，辅助呼吸肌常参与呼吸运动。急性呼吸窘迫综合征 Unite respiratory 
rlis,reas svmWme, ARDS) 是急性呼吸衰褐中较为严重的典型病症 t 由于严重的肺损伤而影响肺 
的气休交换、肺顺应性降低，胸部X线片显示肺弥漫性浸润。儿童 ARDS 的常见触发因素有严 
重的窒息、休克、脒毒症、心脏外科手术后并发症、肺的化学损伤、血液系统恶性肿瘤、重症肺炎， 
尤其是重症病毒性肺炎,如流感、副流感、禽流感等。 

(3) 中枢神经 系统: 因低氧和高碳酸血症，可出现头痛、神志模糊、嗜睡、激惹和焦虑等。 

(4) 肾脏： 呼吸衰竭可导致钠、水排出减少。 

(5) 血液 系统: 慢性呼吸衰竭可引起红细胞增多，由于血二氧化碳分压增加、氧离曲线右移， 
使红细胞携带的氧在外周更易释放。 

⑹ 代谢■:由 于无氧代谢,乳酸产生增加，使血 pH 明显降低。 

t 急性呼吸衰竭的诊断和评估】 

1 -根据临床表现进行诊断和评估动脉血气分析指标是诊断和评估急性呼吸衰竭的常规 
方法，但临床症状和体征对诊断和病情判断十分重要。儿童的呼吸系统代偿能力有限，故早期 
认识呼吸衰竭很重要;应尽可能预测呼吸衰竭的发生,避免气体交换障碍的发生。当怀疑有呼 
吸衰竭时，应快速评估患儿的通气状态,包括呼吸运动是否存在及强弱程度、呼吸频率、呼吸运 



治疗 c 

2. 对肺气体交换障碍程度的评估血液气体分析在呼吸衰竭的评估中冇 m 耍地位，将吸 
入氧浓度 （Fi0>60% 时，动脉氧分压 <60mmHg 和(或)急性期 PaC0 2 >50.nmHg 作为呼吸衰竭的 
诊断标准，是较客观可操作的指标，可反映通气和氧合状态 ： 但 Pa0 2 也受心脏右向左分流的影 
:向， PaCO, 在慢性喊中毒时可代偿性增加，而这些情况本身并非呼吸系统的问题,在这些惝况下， 
单凭血气分析指标不能诊断为呼吸衰竭：对于呼吸衰竭患儿在用氧情况下，单凭动脉血氣分压 
(PaO:) 不能反映低氧程度和肺部病变的进展或好转，此时应采用包含吸人氣浓度因岽的评估指 
标，如肺泡-动脉氧分压差 （A-aD0 2 )。 在评估氧合状态时应同时考虑血氣分压与给氣的浓度•此 
时采用 A-aDO : 能对呼吸衰竭的严重程度及变化作出定世的判断。 A-aD0 2 =(713mmHgx FiO,)- 
-(PaCO, /0.8)* PaO ; ； = 该指标的基本原理 是:肺 弥散功能正常时，肺泡氣分压（通过肺泡气体：// 
程式 计算： PA0 2 =713mmHgxFi0 2 -PaOV0.8) 与动脉血氧分压 （Pa0 2 ) 的差值很小 （clOmmHg); 
当肺部疾病严道而影响气体弥散或存在肺内或肺外(心脏水平）分流时，肺 泡铽 分压勹动脉血 M 
分压差值增大，差值越大，疾病程度越重。该指标可用于动态评估。在临床上也常用 Pa0 2 /Fi0 2 
作为呼吸衰竭严重程度的评估指标，其意义与 (A-aD 0 2 ) 类似，便十砬川 
该比值越小，肺部疾病越重。临床上将 Pa0 2 /Fi0 2 <300 诊断为急性肺损伤， Pa0 2 /Fi0 2 <200 诊 
断为急性呼吸窘迫综合征 （ARDS), 动脉血 PaC0 2 水平直接反映了肺泡通的变化，它一般 
不受吸入氧浓度的影响， PaC0 2 的显著增高往往是需要机械辅助通气的指征。血 pH 往往结合 
PaCOpK 平分析，判断是代谢性还是呼吸性酸碱平衡紊乱，这在呼吸衰竭的临床评估中也十分 
重要- 

[ 治疗] 

呼吸衰竭的治疗目标是恢复正常的气体交换，同时使并发症减少到最小程度。 

1. 一般治疗包括将患儿置于舒适的体位，如俯卧位对需要呼吸支持患儿的通气及预后更 
为有利胸部物理治疗，如给予翻身、拍背、吸痰等，使气道保持通畅.减少呼吸道阻力和呼吸做 
功， M 呼吸衰竭治疗的辅助措 施：适 当的营养支持、合理的液体平衡对I系发病恢复、气道分泌物 
排出和保证呼吸肌正常做功有重要意义 . 

2. 原发疾病的治疗应尽快治疗诱发呼吸衰竭的原发疾病，如先天性心脏病心力衰竭 M 水 
! 1'''‘ '乂， - 1 及功能不企，广 i 采用强心削和利诚 剂； 对 f 哮嗤持续状态，以用抗炎 

错施;对于肺部感染,选用合理的抗感染治疗等： 

3. 氧疗与呼吸支持 

(I;尤创性通/乂支持:低氧血症较尚碳酸血症的危害吏大，而用氧相对比较安伞，故在呼吸 
褎 竭¥期应给予 吸氧; 并可在肩动辅助机慽通气前.尝试使用无创性通气支持方法、单纯供氣 
常 ; ：分 W* •管 .淨通向罩和 j|:+ 再吸谢 眾( non-rebreather fare mask) 方法，供衩分别萵达 4U0L 和 
I5L; 供滅和尤创性气道内止作支 持: 新生儿和体重 <8kg 的患儿可采取择 CPAP (经鼻持续气道 
内 ii : JK 通气)，年长儿或体重 >81^的患儿可采取出 PAP (双水平气道内芷 

(2) 人 i -: I ； ■；,,!./! ,| V ... 1 I - j . i -：'■'： Mriu.m 

械 iTCii 成匆呼吸衰竭治疗的主要麥段机械通气的适应证常根据患具翁持续或进抒性的气 • 
f 小义换障碍.呼吸暂停，以及呼吸褎竭严 t 影响其他胼器功能等考虑 - 

4. 特殊的呼吸支持对 i 症呼吸亵竭，在常规呼吸支持尤效的惜况下，"I■给 f •打殊的呼吸 




或生命支持，包磁 'i 

U> 体外膜氣合 _U.XM0) : 1.XM0 的郎! !!是通过插管,将非氧合血引出体外，通过膜氧合器进 
行从介 . |1|_.进入出片瓶环.起到人工肺的作用。 ECMO 在新生儿和小婴儿常规机械呼吸无效、危 
及生命的徘治性呼吸 K 竭并预计 K 时间能够解决问题时使用。对于非新生儿, ECMO 与常规机 
械迎 "C 的优势尚不明确 C 

(2) 液体 MH: 令 W 化硪液体对软和二《化嫌高度溶解.对气流的阻力很低.能显著降低表 
而张力以令觥化破液沐进行气阼交换或部分液体通气（全《化碳液体仅补充功能残气堡.潮 
气七【+以常规呼吸机提供）能增加肺顺 S 性、改善氧合、降低二氧化碳分压及增加 pH = 

O > 频 IT_C : ,1'5顿通 KS 来越多地被用于急性呼吸 衰竭： ARDS 应用高频通气时通常将平 
均; K 较常频呼吸机提高,可提高《合,§_心排血 M: 不受影响,气漏发生率也未增加=在某些 
情况 F ( 如支 气管胸股瘗).高频通气效果明显优于常规呼 吸机： 

( 4 > 吸人 NO :可选择性扩张肺血管，降低肺血管阻力，改善氣合 ； 

( 5 〕 吸 AMH： 打助于改善气道异常所致的呼吸衰竭.如急性喉炎 c 
(# 肺泡表 W 活性物质I经气管_贊痒人肺泡表面活性物质,有助于 
提高’卜..# : 率3 


第三节儿童急性中毒 

某些物质接触 人体或进人轉 irt 后,,与体液和组织相互作用，破坏机体正常的生理功能，引起 
暂时或永久性的病理状态或苑亡,这一过程称为中毒 = 儿童急性中毒 （acute poisoning) 多发生在_ 
婴幼 儿至学龄前期，邀 ji 科急诊.的翁 e 疾病之一。婴幼儿时期常发生误服药物中毒，而学龄瓣 
期主嬰为有毐物质中毒。儿童的中毒与周围环境密切相关，常为急性中毒。儿童接触的各个方 
111 ^ 11 1 Mi '! in li j )j | m ^ j i K [I liJfL j I ^ ii t ' ll 1 fill J ii I ') 
r iUSPJflii 簡货 都能发 1 中屯或£: 外％ «( 边 iA IL 童中毒的原因 3 要是由于年幼无知 
缺乏生活经验，不能辨别有毒或无毒。婴儿时期往往拿到东西就放人口中，使接触毒物的机会 
增多。 因此，儿童中毒的诊断和急救工作显得十分重耍。 

[ 中毒的途径】 

1- 消化道吸收为最常见的中毒形式，可高达90%以上，毒物进人消化道后可经:口腔黏 
膜肩 .小肠、结肠和直肠吸收，但小肠是主要吸收部位。常见的原因有食物中毒、药物误服、灭 
Hft 虫剂中，;/ .仏8动 h'l :物屮#、灌_柄物剂4过 

2 . 皮肤接触儿童皮肤较薄，脂溶性毒物易于 吸收; 毒物也可■经毛孔到达毛歯,通过皮脂 
腺、汗腕吸收：常见有接触穿#冇农药污染的衣服、蜂刺、虫咬、动物咬伤等 c 

3. 呼吸道吸入多 a 于气态或挥发性毒物的吸人。由于肺泡表面积大、毛细血管丰富，进 
人的毒物易迅速吸收，这是气体中毒的特点。常见冇一氧化碳中幽、对机瞵吸人中幽等 

4 -注^•吸收多为误注药物。如毒物或过世药物直接注入静脉.被机体吸收的速度最快。 

5. 经创伤口、创伤面吸收_面积创伤而用药不玛，可经创面或创口吸收 中毒： 

【中毒机制】 

因毐物种类难以统计,很难了解所有毐物的中毐机制,常见的中毒机制 包括： 

1. 干扰酶系统许多梅物或代谢产物是通过抑制酶的活性而产生毐性作用》如有机磷农 
药抑制胆碱酯酶、滅化物抑制细胞色索氧化酶等。 

2. 抑制血红蛋白的携氧功能如一氧化碳中毒,使氣合血红蛋内形成碳氧血红蛋内、亚硝 
酸盐中#形成卨儀.血红蛋 n ,使携氧功能丧失.造成机体缺氧。 

3. 直接化学性损伤如强酿、强碱化学物质误服。 



4. 作用于核酸如烧化剂氮芥和环磷酰胺，使 DNA 烷化，形成交叉连接,影响其功能。 

5. 变态反应由抗原抗体作用在体内激发各种异常的免疫反应= 

6. 麻醉作用部分强亲脂性毒物，如苯、汽油、煤油等有机溶剂、吸人性麻醉药，可通过血脑 
屏障蓄积于脑细胞膜而抑制脑细胞的功能。 

7. 干扰细胞膜或细胞器的生理功能如河豚毒素和一些重金属等可破坏细胞膜、细胞器， 
干扰细胞膜的离子运动、膜兴奋性和能量代谢而产生毒性作用。 

8. 其他。 

[ 毒物在人体内的分布与排泄】 

1. 毒物的分布主要在体液和组织中，影响分布的因素有毒物与血浆蛋内的结合力、#物 
与组织的亲和力等。 

2. 毒物的排泄可经肾、胆道或肠道 排泄; 部分毒物在肠内可被再吸收形成肠肝循环，导致 
从体内延缓排泄。其他排泄途径有经汗腺、唾液腺、乳汁排至 体外; 有害气体则经肺排出。 

【中毒的诊断】 

1. 病史包括发病经过、病前饮食内容、生活情况、活动范围、家长职业、环境中有无有毒物 
品和药品、经常接触哪些人、同伴儿童是否同时患病等。在急性中毒的诊断中，家长或年长患儿 
如能告知中毒经过，则诊断较为容易。否则，由于中毒种类多，加上儿童.尤其是婴幼儿不会陈 
述病情，诊断较为困难。 

临床症状与体征常无特异性 ，儿童 急性中毒首发症状多为腹痛、腹'泻、呕吐、惊厥或昏迷，严 
重者可出现多脏器功能衰竭。 

2. 体格检查要注意有重要诊断意义的中毒特征，如呼气、呕吐物是否有与某种物质相关 
的特殊气味，出汗情况，口唇，甲床是否发绀或呈撄红色，皮肤色泽'呼吸状态、瞳孔.和心律失常 
等。同时还需检查衣服、皮肤及口袋中是否留有毒物,以提供诊断线索= 

3. 毒源调查及检查现场检查需注意患儿周围是否留有剩余毒物.如敞开的药瓶或散落的 
药片、可疑的食物等,尽可能保留患者饮食、用具以备鉴定。仔细查找吐出物、胃液或粪便中有 
无毒物 残渣; 若症状符合某种中毒而问不出中毒史时，可试用该种中毒的特效解毒药作为诊断 
性治疗。有条件时应釆集患者的呕吐物、血、尿、便或可疑的含毒物品进行毒物鉴定，这是诊断 
中毒的最可靠方法 c 

【中毒的处理】 

急性中毒的处理原则是立即治疗，否则会失去抢救的机会;在毒物性质未明时，按一般的中 
击治疗吩则抢救; iUL, 〖譜出体内的毒物为首要措施，尽快减少付机沐的损怎；维持呼吸、 
循环等生命器官的 功能; 采取各种措施减少毒物的吸收，促进毒物的排泄。 

1. 现场急救使患儿稳定，呼吸道保持通畅、呼吸有效及循环良好是非常重要的。应监测 
患儿的血氧饱和度、心率和心电图，建立静脉输液通路，对呼吸抑制或气道阻塞的患儿应给予气 
管插管人工呼吸机,如明确是阿片类药物中毒所致的呼吸抑制，则可先用阿片类受体拮抗剂治 
疗，使呼吸恢复 t 

2. 毒物的清除根据中毒的途径、毒物的种类及中毒时间采取相应的排毒方式。 

( 1 ) 排报摊 '肉尚未吸收的 毒物: 大多数毒物经消化道或呼吸道很快被吸收,许多毒物可经皮 
肤吸收. - 般来说，液体毒(药)物在误服后30分钟内被基本吸收，而同体毒(药）物在误服后 
1~2小时内被基本吸收，故迅速采取措施减少毒物吸收可使中毒程度显著减轻 c 

1) 催 吐:适 用于年龄较大、神志清醒和合作的患儿。可用手指、模 f 舌板刺激咽部引起 
反射性呕吐。有严重心脏病，食管静脉曲张、溃疡病、昏迷或惊厥、强酸或强碱中毒和汽油、煤油 
等中毒的患凡及 S 个月以下婴儿不能采用催吐。催吐一般在中毒后 4-6 小_时:内进行。由于儿 
廑呕吐反射肖我保护能力差，催吐易导致误吸以及胃食管穿孔，催吐应慎重 .•： 




2) 先 i'J: 洗泻的 目的是清洗出尚在胃内的毒(药)物,并可进行毒物鉴定。方法是经鼻或经 
r 3插人 H 管后 ，ffl 50ml 注射器抽吸. 直至洗 出液清澈为止，首次抽出物送毒物鉴定。常用的洗 
胃液冇：温水、鞣敢 . I : 10 000髙锰酸钾 、2%~5% 碳酸氢钠、生理盐水或0.45%氯化钠溶液;洗 
胃禁 总的 腐蚀性#物屮由可用中和法,牛奶亦可起中和作用，同时可在胃内形成保护膜，减少刺 
激: 可将•活性:炭加水.在洗 H 后灌人或吞服，以迅速吸附毒物=对于摄人毒物时间在1小时以 
上者.冇邱南物已进人肠内，则洗胃作用不大。 

3) »)+ 在活性炭应用后进行，使活性炭-毒物复合物排出速度加快=常用的泻药有硫 
酸钠或硫酸镁.可「1服或由胃管 灌入： 硫酸钠无硫酸镁所致高血镁所引起的副作用，用于导泻 
较为安全；中枢抑制药（如苯巴比妥）中毒时不宜使用硫酸镁导泻，以防加重中枢抑制。在较小 
的儿 ® ,府汴意导泻所致的脱水和电解质紊乱。 

4) 全肠 灌洗： 中毒时间稍久, 毒 物主要存留在小肠或大肠,需进行全肠 灌洗; 对于一些缓慢 
吸收的毐物.如铁屮毒等较为有效。常用大量液体行高位连续灌洗(儿童约用 1500~3000 m l), 直 
至洗出液变清为止。洗肠液常用1%温盐水或清水，也可加人活性炭，应注意水、电解质平衡。 
对 服腐浊 性毒物者或患儿极度虚弱时，禁忌导泻及全肠灌洗。 

5 ) 皮肤黏膜的毒物清 除:接 触中毒时应脱去衣服.用大量清水冲洗毒物接触部位，或用中和 
•法，即 fl.l 弱酸、弱碱中和强碱、 强酸; 如用清水冲洗酸、碱等毒物应至少10分钟。 

6 ) 对于_吸_人中毒,应将患儿移离现场,放置在通风良好、空气新鲜的环境，清理呼吸道分泌 
物，及时吸氧。 

7 ) 止血带的应用:注射或有毒动物咬伤所致的中毒,在肢体近心端加止血带，阻止毒物经静 
脉或淋巴管弥散。止血带应每 10-30 分钟放松1次„ 

(2) 促进已吸收毒物的排® 

1 ) 利尿： 大多数毒物进人机体后经由肾脏排泄，因此加强利尿是加速毒物排出的重要措 
施。 静脉输注5%~10%葡萄糖溶液可以冲淡体内毒物浓度，增加尿量，促使排泄。病情较轻 
或没有静脉滴注条件时，可让其大量饮水。但如患者有脱水，应先纠正脱水。可应用利尿药， 
常用呋塞米 l~2mg/kg 静脉注射;20%甘露醉 0.5~lg/kg, 或25%山梨醇 l~2g/kg 静脉滴注。大 
量利尿时应注意适当补充钾盐。保证尿量每小时在 6~9n,l/kg 0 在利尿期间应监测尿排出量、 
液体人量、血清电解质等。当患儿苏醒、严重中毒症状减轻或血药浓度低于中毒水平时，则可 
停止利尿。 

2 ) 碱化或酸化尿液:毒物肾脏的清除率与尿 量并不 成比例，单独利尿并不意味着排泄增加。 
碱化尿液后，可使弱酸类毒物,如水杨酸和苯巴比妥清除率 增加; 酸化尿液后，可使弱碱类毒物 
排出增加，但该方法在临床上较少应用。常采用碳酸氢钠溶液 l~2m m0 l/kg 静脉滴注 1-2 小时， 
在此期间检査尿 pH, 滴注速度以维持尿 pH 7.5-8.0为标准。乙酰唑胺同时有利尿和碱化尿液 
的作用。维生素 C l~2g 加于 500ml 溶液中静脉滴人亦可获得酸性尿。 

3) 血液净化 方法: ①透析疗法:危重的急性中毒患儿,可采用透析疗法增加毒物排出。腹膜 
透析较简便 易行； 血液透析能代替部分肾脏功能，将血液中的有毒物质和代谢废物 排出； 血液持 
续?争化-彳寺续肾脏替代治疗 （CRRT) 既可替代肾脏功能，保持内环境稳定，又能清除中小分子量 
的毒物。②血液灌流法 :此法 是将患儿血液经过体外循环，用吸附剂吸收毒物后再输回 体内； 应 
用指征类似于血液透析，尤其适用于中大分子、脂溶性、与血浆蛋白牢固结合的毒物中毒，这些 
毒物通过血液透析不能析出，用血液灌流则有效，如有机磷农药、巴比妥类、安定类、抗抑郁药、 
洋地黄类、茶碱类、酚类等中毒 3 ③血浆置换 :能清 除患者血浆蛋白结合的毒物，如部分抗生素、 
降糖药、降卜 E 药等。④换血疗法 :当中 毒不久.血液中毒物浓度极高时,可用换血疗法，但此法需 
血量极多，临床较少釆用。 

4 ) 高压氧的应用 .:在 高压氧情况下.血中氧溶解度增高.氧分压增高，促使氧更易于进人组 




织细胞中，从而纠正组织缺氧。可用于一氧化碳、硫化氢、氘化物、 M 气等中#:在一氧化碳中 
毒时.应用高压氧治疗，可以促使一氧化碳与血红蛋内 分离: 

3. 特异性解毒剂的应用见表 18-1, 

4. 其他对症治疗 tuiv ' •'；：>', 

不及时治疗,随时可危及生命 ： 在中毒原因不明或无特效治疗时，对症治疗允为：！要 
_ 表 18-1 常见毒物的解毒剂、剂量及 用法 

有效解毒剂 剂量、用法及注意点 

二 巯丙醇 每次 3~5mg/kg , 深部肌内注射， q 4 h. 常川 5~ 10 hi 为 1 


中毒种类 

砷、汞'金、锑、铋、铜、 
铬、線、妈、锌 


铅、锰、铀、镭、钒、钴、 
铁、硒、镉、铜、铬、乘 


疗程 


二巯越丙磺酸钠 


f 巯^ 丁酸 
,硫代硫酸钠 


每次 5% 溶液 o.lml/kg, 皮 K 或肌内 ii •:射，第 1 H 3~4 次， 
第 2 U 2~3 次，笫 3 H 以后每 1-1 N2 次，用 3~7 l.i ,总 
剂 M 30~50ml 

10mg/kg, n/JM8h, A-5 14 1:1 

每次 ]0~20mg/l<g ，配成 5%‘~10% 溶液 ，靜 脉注射或肌内 
汴射，每日1次，3~5 [:1;或10〜 20mlll 服，毎 U 2次 （ 门 
服只能@ 用 于巧肠 道内 未被吸收的啦物 )— 

依地酸二钠钙每日 卜 1 .5g/m 2 ， q 1 2h ，肌内注射，共5 口 
(Ca-Na r EDTA) 

喷替酸钙钠 ( 出 et hy 每次 15~30mg/kg ， 配成 10%~25% 溶液肌内注射，或以生 
lenetriamine 理盐水稀释成 0.2% 〜 0.5% 溶液静脉滴注，每|:| 2 次, 3 曰 

panlaa ⑽ 1 (: aHrl, ' 为 1 疗程，间隔 3 日再用艰 2 疗程 


去铁胺 

青霉胺 


路铁钮红蛋内血症（亚 
硝酸盐、苹胺，非.那西 
厂.硝 丛苯 ，安替比林， 
乂酸 盐类.磺胺 类等） 


维生索 


氣氘 酸及衩 酸化合物 i 亚硝酸异戊酯 
(桃 f :、杏 r .、 肀化、樱 
桃仁、枇把仁、亚麻 t 
木翦) 


亚硝酸钠 


I 15mg/(kg*h),#0 色世丕嘮过 6g — 

疗慢性铅、汞中遜1 OOmg/(kg• d )，分4次口服，5~7日 
为1疗竺_ 

每次 l~2mg/kg， 配成1 %•溶液，静脉注射，或每次2 〜 
3mg/kg, 「I 服； 若症状不消失或遺现，().5~1小时后可再 

m — - 

每日 500~1000mg 加在 5%~\0% 饳萄糖溶液内静脉滴注， 
或每 im 服卜扭(作巧上匕、!押监 慢） 

| 吸人剂用时压碎，每1~2分钟吸人15〜30秒，反 M 吸入至 

[ 硝酷钠穿辦为 it 

: 6~IOmg/kg， 配成溶液静脉注射，3~5分钟注人，每次 
注射前耍准侪好肾上腺隶， i 血汛 急剧下降时应注射肾 
_ 上腺累 

包酸钠 25%溶液每次 0.25~0.5g/k g , 静脉缓慢注射(约10~15分 

钟内注宇） 

>1( 美蓝) 1%溶液锊次 10mg/kg ，舴 脉缓慢汴射,沐射时观察口唇, 

至 nH 变啫紫色即引I••汴射 

•:种药物，最好先 ii: 射亚奶酸钠，继之汴射硫代硫酸钠，或先注射亚 
.'iI U i : dm . ‘丨1 」 u I 






有效解毒剂 


中毒种类 

有机磷化合物类(1605、 
1059,391 1、敌 莨虫 、敌 
敌畏、乐果、-其他珩机 
磷农药 ） 


烟碱、毛果芸香碱、新 
斯的明、岛扁豆碱、摈 
榔碱、逛怨 

M 乙酰胺 


阿托品、莨菪碱类、曼 
陀罗（颠茄） 


解磷定 
试解磷定 
双鉍磷 


解磷定 、氣 解磷定 
或双复磷_ 


阿托品 ^ 
乙酰胺 


剂量、用法及注意 g 

每次15 〜 30mg/kg (成人 0.5~Ig/kg), 配成2.5%溶液静脉 
缓慢注射或静脉滴注，严重患儿2小时后可重笈注射，并 
与阿托品同时应用，至肌肉顋动停止、意识恢复。 a 解磷 
定可 H 注射 

成人每次 0.25~0.75g, 皮下、肌内或静脉注射均可，儿童 
酌减 

严重 中逛: 首次剂 S0.05~0.lmg/kg, 静脉注射，以后每次 
0.05mg/kg.5~10 分钟1次，至瞳孔开始散大.肺水肿消退. 
改为每次 0.02~0.03mg/kg， 皮下注射.15~30分钟丨次.至 
: Si 只恢虹，改为每次 0.01~0.02mg/kg,30~60 分钟1次 
中度中毋 ：每次 0.03~0.05mg/kg, 15-30 分钟丨次皮下注 
射，减兌指征同上 

轻度中逛 :每次 0.02~0.03mg/kg, 口服或皮下注射，必要时 
•IVy I'X I 二！ S v 

时.必要时应再给药 ： 同时合并应用解磷定比单用阿托 

#效果好.阿托#的剂 M 也司；以-史_ 

对烟碱、新斯的明、毒扁豆碱中毒有效，剂 fl 同上 

每次 0.03 〜 0.05mg/kg 皮下注射，必要时每 15-30 
每天 0.1~0.3g/kg， 分2~4次肌内注射，可连续注射5 〜 7 曰； 
危重病例第1次可注射 0.2g/kg， 与解痉药和半胱氨酸合 

用萃，至受_ 


毛果芸香碱 每次 0.1m|/kg， 皮1^|1_^射_^^_1!_ 

j 本药只能对抗阿托品类引起副交感神经作用，对中枢神 
! 经中海 症状无效，故应加用短作用的巴比妥类药物，如戊 
多些妥坪或苎戊呈生妥等— 


j 水杨酸毒扁豆碱 | 重症患儿用 0.5 〜 2mg 缓慢静脉注射，至少2~3 分钟; 如不 
；见效，2 〜 5分钟后再重复一次，一旦见效则停药。复发者 
I缓慢减至最小用 M •，每30~60分钟1次。能逆转阿托品 
| 类中-弓」整的纪巾色申 f-5 麥瘦生…… 

崎賊 _ 油仰糖酸 H ur/c mm 10〜 20ml 加方 M 的5%~2价油抑视容液 M 

绥慢注射 


鉱化物 : 氣化钙 


3%溶液 10~20ml 加等 s 的 5%~25 %葡萄搪溶液静脉缓 
慢注射 


麻醉剂和镇静剂 [P 可纳洛酮 
片、吗啡、町待因、海洛 
问、呢替吨（度冷 j_)' mm 
藥沙酮 、猶#氣醛、苯 
巴比妥■(曾■米那)、巴比 
$ 、巴 比妥钠、诗戊巴 
比妥、 M_j Uj •巴比妥•(速 
"r 眠）.硫喷 妥钠 I 


每次 0.01m g /kg， 静脉注射,如无效增加至 0.1mg/kg, 可重 
复应用，可静脉滴注维持 

每次 0.1mg/k g ， 静脉、皮下或肌内法射，需要时隔 10-15 
分钟再注射1次 


氣内嗪(冬眠灵)、奋乃静：苯海拉明 


每次 l~2mg/kg, 口服或肌内注射， g 对抗肌肉區:颤 





f •生赛 B 6 

鼠药（敌鼠） _； 维生素 K, 

P 受体阻滞剂或钙棺胰髙血糖素 
抗剂 

阿司匹林 乙酰唑胺 

' 碳酸氣钠 


乳酸钠 


剂量用蛩 
lOmg/kg 肌内，日次 

首剂 O.I5mg/kg 静脉应用，以 0.05-0.1 mg/(kg-h) 静脉滴 

mm _ 

每次 5mg/kg, 口服或肌内注射，必要时24小时内可重发 
2~3 _ 

纠正脱水后若仍柯严 ffi 酸中岛.可用碳骹 '4 钠溶液 
每次 6ml/kg, 静脉滴人，以后必要时可重鉍1次，治疗开 
始后每半小 时査尿 一次，使尿保持为诚性，若变为酸性 
B 寸，应雙滴人I. 4 %碳酸鉍软’溶液 !0ml/kg 
用 l/6nu)l 浓度的乳酸钠溶液代# I:述1.4%碳酸氢钠溶 
液亦果不如碳酸装納 


维生岽 K_ 20~ 5 0〒£^「生：^,预防出血 

—氧也碳(煤气） 氣 1 \00%^^MA, W. W 

J5 毒， 毒 多价 抗肉隻 tf0^ : 1万~5 万单货 m 内注慰 

河豚屮岛 _ 半胱鉍酚 成人剂 m 为 o.i~o.2 g m 内注射 ah 2 次，儿屯酌怙敁 Li： 


【中毒的预防】 

为了防止儿童中毒的发生，要做好如下几项工作： 

1. 管好药品药品用量、用法或存放不当是造成药物中毒的主要原因。家长切勿擅自给儿 
童用药，更不可把成人药随便给儿童服用。不要将外用药物装人内服药瓶中。儿科医务人员开 
处方时，应认真计算不同年龄儿童的用药量，切勿过量;药剂人员应细心核对药量和剂型，耐心 
向家长说明服用方法。家庭中一切药品皆应妥善存放，不让儿童取到。 • 

2. 农村或家庭日常用的灭虫、灭蚊、灭鼠剧毒药品更要妥善处理，避免儿童接触，各种农药 
务必按照规定办法使用。 

3- 做好识别有毒植物的宣传工作.教育儿童不要随便采食野生植物。 

4. 禁止儿童玩耍带毒性物质的用具(如装敌敌畏的小瓶、灭鼠用具等)- 

5. 普及相关预防中毒的健康知识教育。 


(何庆南） 
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附录二 


1. 能! i'C 和蚩 ft 质的 RNIs 及脂肪供能比 



能置 RNI/kcal 


蛋白质 RNI/g 


年龄（岁） 




脂肪占 能置百 分比（％) 

男 

女 

男 

女 

0- 


95kral/kg 


1.5 〜 3g/(kg.d) 

45-50 

1~ 

1100 

1050 

35 

35 

35-40 


1200 

1150 

40 

40 

30〜35 

3〜 

1350 

1300 

45 

45 


4〜 

1450 

1400 

50 

50 


5 - 

1600 

1500 

55 

55 


6〜 

1700 

1600 

55 

55 


7~ 

1800 

1700 

60 

60 

25-30 

8〜 

1900 

1800 

65 

65 


9〜 

2000 

1900 

65 

65 


lO- 

2100 

2000 

70 

65 


ll- 

2400 

2200 

75 

75 


14-17 

2900 

2400 

80 

80 

25-30 

2 . 11种常量和微量元素的 RNIs 或 AIs 





3. 脂溶性和水溶性维 屯 素的 RNIssScAIs 






单核细胞比例 


儿童 

2~7天 

其后 


嗜酸性粒细胞比例 
嗜碱性粒细胞比例 
嗜酸性粒细胞数目 


0.20-0.40 

0.12 

0.01-0.08 


0.005-0.05 
0-0.0075 
(50-300) x 10 6 /L 
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魏础代谢 4( BMR 50 


i'i ， /; . - 匕 . 1 1i'G A 征 (Juillain-Barr^ syndrome,GBS 410 
為性肺组织胞浆傾祕 nrule pulmonary 


二- _h: 呼吸 TfiQ 缔 tVfil: acute respiralon 1 distress syndrome. 
AHDS 451 


血病 ALL 377 




继发性呼吸饵段 
继发性免^疫缺陷; 
继发性肾小球疾3 


198 




•arasitir disease 231 

fim iiiflhylmalonic acidemia. MMA 164 
或退症 hypothyroi 


thyroidism 15 


n ；' I.' 


disorder 88 
结核坫 tuberculosis 216 
幻 i 核’ N:. 脑臌炎 tuberculous meningitis 222 
金斑色翊郜球 阁肿 炎叫 


符酸中 


惊厥 （ .川 
hi 人儿 




miia 93 

\ 乂噬细胞活化综合征 

MAS 188 

1 . 1 •细胞祕岛:感染 rytompgalovirus infection 131 


凯氺 记格征 Kernig tit 34 

抗利 K •激餐 antirli.netir hormone. ADH 424 


AAD 253 

可耐受最高摄入置 tolerable upper intake level, UL 50 
咳嗽变异型哮喘 CVA 275 
空肠弯曲菌 Campylobacter Jejuni 252 
口 服补液盐 oral rehydration salts ， ORS 47 
口炎 stomatitis 238 


Lennox-Gastaut 综合征 LGS 392 
朗格汉斯细胞组织细胞增生症 Langerlians cell histiocytosis， 
LCH 384 

狼疮性肾炎 lupus nephritis 323 
勒-雪病 Letterer-Siwe disease. LS 384 
类固醇衍生物 serosteroids 74 
类胡萝卜素 carotenoid 70 
类视黄醇核受体 retinoids X receptor, RXR 70 
联合免疫缺陷病 combined immunodeficiency , CID 172 
磷酸肌酸激酶同工酶 creatine kinase, CPK-BB 108 
流行性腿腺炎 mumps , epidemic parotitis 205 
卵泡刺激素 follicle stimulating hormone, FSH 426 
轮状病毒 rotavirus 252 

M 

麻疫 measles 195 
麻疹黏膜斑 Koplik^ spot 195 
麦角骨化醇 ergocalciferol 74 
慢性肺疾病 chronic lung disease, CLD 96 
慢性肉芽肿病 chronic granulomatous. CGD 171 
毛玻璃样 ground glass 116 
毛细支气管炎 bronchiolitis 269 
弥散加权磁共振 diffusion weighted imaging, DWI 109 
弥散性血管内凝血 disseminated intravascular coagulation, 
DIG 372 

觅食反射 rooting reflex 97 

泌尿道感染 urinar) f tract infection»UTI 333 

免疫 immunity 167 

免疫功能低下 immuno-oompromise 169 

免疫缺陷病 immimodpficiency. ID 169 

免疫性血小板减少症 immune thromhocytopenia, ITP 366 
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全国高等学校教材 

供基础、临床、预防、口腔医学类专业用 


1. 医用高等数学/第6版 

2. 医学物理学/第8版 

3. 基础化学/第8版 

4. 有机化学/第8版 

5. 医学生物学/第8版 

6. 系统解剖学/第8版 

7. 局部解剖字/笫8版 

8. 组织学与胚胎学/第8版 

9. 生物化学与分子生物学/第8版 

10. 生理学/第8版 

11. 医学微生物学/第8版 

12. 人体寄生虫学/第8版 

13. 医学免疫学/第6版 

14. 病理学/第8版 

15. 病理生理学/第8版 

16. 药理学/第8版 

17. 医学心理学/第6版 

18. 法医学/第6版 


19. 诊断学/第8版 

20. 医学影像学/第7版 


21. 内科学/第8版 

22. 外科学/第8版 

23. 妇产科学/第8版 



25. 神经病学/第7版 

26. 精神病学/第7版 

27. 传染病学/第8版 

28. 眼科学/第8版 

29. 耳鼻咽喉头颈外科学/第8版 

30. 口腔科学/第8版 

31. 皮肤性病学/第8版 

32. 核医学/第8版 

33. 流行病学/第8版 

34. 卫生学/第8版 

35. 预防医学/第6版 

36. 中医学/第8版 


37. 医学计算机应用/第5版 

38. 体育/第5版 

39. 医学细胞生物学/第5版 

40. 医学遗传学/第6版 

41. 临床药理学/第5版 

42. 医学统计学/第6版 

43. 医学伦理学/第4版 

44. 临床流行病学与循证医学/第4版 

45. 康复医学/第5版 

46. 医学文献检索与论文写作/第4版 

47. 卫生法/第4版 

48. 医学导论/第4版 

49. 全科医学概论/第4版 

50. 麻醉学/第3版 

51. 急诊与灾难医学/第2版 

52. 医患沟通 

53. 肿瘤学概论 * 


全套教材均为卫生部“十二五”规划教材 

全套教材（除•外）均为"十二五”普通高等教育本科国家级规划教材 


策划编辑刘水郝巨为「封面设计李蹊郭淼 
责任编辑刘水卢冬娅 版武设计赵京津魏红波 


本书附贈网络埔值服务，激活方法： 

1. 注册并整录人卫医学网教育频道 (edu.ipmph.com) 

2. 点击进入“网络增值服务”，搜索找到本书 

3. 点击“激活”并辅人“激活码” 






















